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JUSTIFICACION
I. JUSTIFICACION
Se conoce, desde hace bastantes anos, la interrelaciôn - 
hormonas tiroideas - mûsculo. Igualmente, es bien conocido que en 
estados de hipofunciôn e hiperfunciôn tiroidea aparece en deter- 
minadas ocasiones una afectaciôn muscular, miopatia, con persona 
lidad propia, habiéndose realizado estudios clinicos, bioqulmi—  
COS, electrofisiolôgicos e histolôgicos que confirman dichos ha- 
llazgos. Sin embargo, analizados los trabajos que iremos citando 
a lo largo del desarrollo de la présente tesis, podemos resumir 
que el cuâdruple aspecto cllnico, bioquimico, electrofisiolôgico 
e histolôgico!
1) estâ poco estudiado, ya que las series amplias estu—  
dlan sôlamente alguno de los aspectos citados y las - 
series que hacen el estudio complète son muy poco nu- 
merosas;
2) los estudios histoquimicos son muy escasos y dirigi—  
dos al aspecto anatomopatolôgico y no correlacionadas 
con la cllnica;
3) que las elevaciones séricas de los enzimas musculares 
en el hipotiroidismo, y que obligan al clinico a des- 
cartar otras afecciones como infarto de miocardio, e£ 
tân justificadas por la hipofunciôn tiroidea y preci- 
san un estudio muscular exhaustive;
4) desconocemos lo que sucede a nivel muscular cuando so 
bre una miopatia previa aparece una disfunciôn tiroi­
dea y que teôricamente influye sobre la funciôn neuro 
muscular previamente aceptada.
Asi pues, el estudio sistemâtico de un grupo de enfermes 
adultos afectos de disfunciôn tiroidea: hipotiroidismo e hipert_i 
roidismo en su cuâdruple aspecto clinico, bioquimico, electrofi- 
siolôgico y estructural, constituye la base de la présente tesis,
En el hipertiroidismo ocurre una situaciôn similar a lo 
que anteriormente hemos senalado en el hipotiroidismo. Por esta 
razôn, creemos que del estudio de un grupo de hipertiroideos, 
con la misma sistemâtica empleada para el hipotiroidismo, nos 
permitirâ conocer no s61o la frecuencia de las alteraciones mus­
culares, sino también comparer ambos grupos de miopatias.
INTRODUCCION HISTORICA
II. INTRODUCCION HISTORICA
El mûsculo esquelético requiere una situaciôn de normo---
funciôn tiroidea para su normal funciôn y estado. De esta forma 
en la hiperfunciôn tiroidea, la mayoria de los enfermos desarro- 
llan debilidad y pêrdida de masas musculares. Por otro lado en - 
la hipofunciôn tiroidea, es bastante frecuente la apariciôn de - 
un grado discrete de debilidad muscular, lentitud de contracciôn 
y relajaciôn muscular, y a veces un aumento de la masa muscular 
y menos frecuentemente atrofia muscular. A continuaciôn revisa—  
remos los aspectos histôricos de la miopatia hipo e hipertiroidea
A - MIOPATIA HIPOTIROIDEA
Hace aproximadamente un siglo ORD 1880 (1) describe la - 
historia clinica de una paciente hipotiroidea con afectaciôn mu£ 
cular de la forma siguiente: "la fuerza, actividad fisica y men­
tal habian decaido; sus movimientos se hicieron mâs lentos y mâs
lentos y los mûsculos del cuello en particular estaban afectos - 
con marcada debilidad. Al final ella no era capaz de mantener 
erecta la cabeza y a pesar de todos sus esfuerzos, la cabeza 
caia hacia delante y la barbilla descansaba sobre el tôrax impi- 
diêndole la normal degluciôn y aûn la respiraciôn. Era incapaz - 
de levantarse en pié. La marcha era como la de una persona borra 
cha y a menudo caia al suelo ya que las rodillas no la mantenian" 
En 1884, el mismo autor (2) decia: "la fuerza muscular estâ sin- 
gularmente afectada, los mûsculos hacen prominencia y son firmes" 
En 1889 BRÜCK (3), describe un paciente con mûsculos hipertrôfi- 
cos y macroglosia. KOCHER 1892 (4), en su clâsica publicaciôn se 
refiere concretamente a "un niho con mixedema y singular desarro 
llo de su masa muscular". Estas observaciones clinicas sin embàr 
go, no establecen de forma clara la relaciôn entre alteraciôn t_i 
roidea y muscular. HOFFMANN 189 7 (5), senalô en un adulto mixede 
matoso hipertrofia y debilidad musculares, prolongaciôn de la fa 
se de relajaciôn muscular o pseudomiotomia y que diferenciaba de
la autêntica miotomia por no mejorar tras la repeticiôn de va---
rias contracciones; apareciendo râpidamente fatigabilidad. Esta 
agudeza clinica fuê confirmada anos mâs tarde, tras la introduc-
ciôn de la electromiogrâfia. HOFFMANN sehalô también la rever---
siôn de la miopatia tras la administraciôn de tiroides.
En 1925 DEBRE y SEMELAIGNE (6), presentan su primer caso 
de miopatia pseudo hipertrôfica generalizada con signos de hipo­
tiroidismo en el niho, siendo en 1934 (7) y 1935 (8), cuando es-
tos autores completan su estudio y sehalan su relaciôn con el h_i 
potiroidismo al desaparecer la sintomatologia con tratamiento t^ 
roideo. De esta forma se consideraron dos sîndromes musculares - 
asociados al hipotiroidismo: en los nihos se conoce como de 
KOCHER-DEBRE-SEMELAIGNE, KDS, y en el adulto, de HOFFMANN.
Desde este momento en que se ha precisado la interrela-—  
ciôn miopatia-hipotiroidismo, aparecen revisiones como las de 
DARRE 19 39 (9), MOLLARET y BEAU 1941 (11), MOLLARET y SIGWALD - 
1939 (10) y publicaciones aisladas como PARKER 1933 (12). Desde 
194 0 se han seguido aportando casos de lo que se ha denominado - 
atletismo mixedematoso: RIMBAUD y PASSOUANT 1947 (13), PENDEN y 
PENDE 1952 (14), DEHERRIPON y COLS. 1953 (15), CORCOS 1954 (16) 
y otros mâs en los ûltimos veinte anos como comentaremos poste—  
riormente.
SCHULTZ 1921 (17) y MAIWEG 1921 (18) describen en nihos 
una forma de miopatia atrôfica hipotiroidea que han confirmado - 
otros autores, fundamentalmente NICK 19 43 (19) , ALAJOUANINE y - 
NICK 1945 (20) y otros autores como BUCHANAN y COLS. 1956 (21), 
POINSO 1961 (22); esta forma atrôfica segûn WILSON y WALTON 1959
(23) estâ poco aclarada y segûn estos autores podria ser achaca- 
ble a otras enfermedades concomitantes. Respecte a la forma atrô 
fica se han comunicado ûltimamente diverses casos BERGOUIGNAN y 
COLS. 1967 (24), DÜBENKO y ZAKARIEV 1977 (25). VALDES-DIAZ 1932
(26), PONCHER y WOODWARD 1934 (27), DENOELLE y COLS 1938 (28) y
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HESSER 1940 (29), describen manifestaciones miotônicas, en los - 
hipotiroideos, que al principle fueron confundidas con una mioto 
nia congénita asociada, pero GARCIN y COLS 1936 (30) diferencian 
este sindrome como intégrante de la miopatia hipotiroidea.
El primer trabajo histolôgico, corresponde a LANGHANS 
1897 (31), que afirmaba "imbibiciôn mixedematosa del tejido in-- 
ter e intrafascicular con aumento del desarrollo del mûsculo". 
Aunque con técnicas simples, pero con resultados muy precisos y 
concisos como "hipertrofia muscular sin hiperplasia y aumento 
del tejido conectivo" diversos autores colaboraron en este campo 
SLAUCK 19 21 (32), SCHULTZ 1921 (17), MAIWEG 1921 (18), HEVYER y 
COLS. 1950 (33), BREWER 1951 (34), MARSHALL y Me CAUGHEY 1956 -
(39), WILSON y WALTON 1959 (23) y en los ûltimos quince anos AS- 
TROM y COLS. 1961 (36), NICKEL y COLS. 1961 (37), NORRIS y PANER 
1966 (38), BERGOVIGNAN y COLS. 1967 (24), SALICK y COLS. 1968 -
(39), FESSEL 1968 (40), HURWITZ y COLS. 1970 (41). En nihos es - 
destacable la revisiôn de NAJJAR 1974 (42), de 23 casos y aporta 
ciôn de diez propios.
La microscopia electrônica y la histoquimica ha ocupado 
en los ûltimos anos la atenciôn de los investigadores y ha apor- 
tado datos considerables, segûn se desprende de los trabajos en­
tre otros autores de NAJJAR 1974 (42), SPIRO y COLS. 1970 (43), 
GIOVANUCCI 1970 (44), y GORI y COLS. 1971 (45), en los nihos, y 
de WILSON y WALTON 1959 (23), ASTROM y COLS. 1961 (35), NICKEL y
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FRAME 1961 (37), NORRIS y FANNER 1966 (38), BERGOUIGNAN y COLS. 
1967 (24), SALICK y COLS. 1968 (39), PEARCE y AZIZ 1969 (46), 
GELINI 1970 (47), HURWITZ y COLS. 1970 (41), GOLDING 1971 (48), 
AFEFI y COLS. 1974 (49), en los adultos.
Desde el punto de vista bioquimico hay que sehalar los - 
estudios de HESS 1934 (50) respecto a la creatinuria en el hipo­
tiroidismo infantil y los de GRAIG y ROSS 1963 (51), GRIFFITHS - 
1963 (52), 1965 (53) respecto a la elevaciôn de la CPK en el hi­
potiroidismo.
Respecto a la electromiogrâfia, cabe citar entre otros - 
los trabajos de NICKEL y FRAME 1961 (37), SALICKS y PEARSON 1967 
(54), SALICK y CROS 1968 (39), GIMENEZ ROLDAN y ESTEBAN 1973 (55)
El estudio del reflejo equileo, electroaquileograma, no 
es técnica empleada por nosotros, ha sido durante muchos anos un 
estudio sistemâtico en la miopatia tiroidea y ha sido utilizado 
por diversos autores desde LAMBERT y COLS. (56) a RUSSWVEN 1966 
(57) y entre nosotros por VAZQUEZ MARTUL 1977 (58).
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B - MIOPATIA HIPERTIROIDEA
GRAVES 1835 (59) y VON BASENDOW 1840 (60), reconocieron 
que la astenia era uno de los sîntomas de hipertiroidismo. Si 
bien, la mayoria de los enfermos presentaban cierto grado de de­
bilidad muscular, en pocos casos se constaté una pêrdida de fuer 
za proximal con atrofia marcada de la musculatura. Taies casos - 
han sido sehalados por BATHURST 1895 (61), AYER y COLS. 1934 
(62), STARLING y COLS. 1938 (63), MACEACHERN y ROSS 1942 (64), - 
BARTELS y PIZER 1944 (65), THORN y EDER 1946 (66), QUINN y WOR—  
CESTER 1951 (67), ZIERLER 1951 (68), MILLIKAN y HAINES 1953 (69) 
y PIPEBERGER y COLS. 1955 (70). Los casos senalados en la 1itéra 
tura sugerian que la mayoria de los pacientes con miopatia hiper 
tiroidea eran hombres mayores de 40 anos de edad. En todos ellos 
eran comunes los signos y sintomas de hiperfunciôn tiroidea como 
pêrdida de peso, taquicardia, exoftalmos, temblor y fasciculacio 
nés. La pêrdida de masas musculares era de predominio proximal y 
la recuperaciôn tras la cirugia se obtenia en todos los que so—  
brevivian a este procéder.
Ademâs, de la miopatia crônica tiroidea, se ha senalado 
la miopatia ocular u oftalmoplêjica, esta forma considerada como 
el tipo de miopatia mâs frecuente en el hipertiroidismo (MILIRAN 
y HAINES 1953 (69)), se describieron otras alteraciones muscula­
res asociadas a la hiperfunciôn tiroidea como la Mastenia Gravis 
THORN y EDER 1946 (66), KOWALIS y COLS. 1942 (71), MACEACHERN y 
PARNELL 1948 (72), BARTELS y KINGSLEY 1949 (73), la forma aguda
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de miopatia o encefalomiopatia, asi denominada por WALDENSTROM - 
1945 (74) y la parâlisis periôdica tirotôxica OKINAKA y COLS.
1957 (75). Estas distintas manifestaciones musculares en el hi—  
pertiroidismo, han precisado actualmente una clasificaciôn orde- 
nada que expondremos posteriormente.
Desde el punto de vista bioquimico, hay que destacar los 
estudios de THORN y EDER 1946 (66), quienes demuestran una tole- 
rancia reducida a la ingestiôn de creatina. Los estudios de SATO 
YOSHI y COLS. 1963 a.b. (76,77), que demuestran una disminuciôn 
de la creatina, fosfocreatina y ATP en el mûsculo tirotoxicotico. 
Los estudios enzimâticos musculares de HESS y COLS. 1964 (78). - 
Los primeros estudios EMG en esta entidad fueron resehados por - 
SANDERSON y ADEY 1949, 1952 (79,80), que describieron una dismi­
nuciôn de la duraciôn del potencial de acciôn, disminuciôn en el 
voltaje y un incremento en la polifasia. ASKANAZY 1898 (81) fuê 
el primero en describir las alteraciones histolôgicas de los mû£ 
culos, tras un estudios exhaustivo de cuatro necropsias, encon—  
trando infiltraciôn de grasa entre las fibras, atrofia de las 
mismas, disminuciôn del diâmetro de las mismas, proliferaciôn y 
degeneraciôn de los nûcleos y vacuolizaciôn y pêrdida de estria- 
ciôn. ENGEL 1966 (82) , estudiô al M.E. dos enfermos afectos de - 
hipertiroidismo, siendo el estudio al MO normal.
ESTADO ACTUAL DE LA MIOPATIA ASOCIADA
A DISFUNCION TIROIDEA
III. ESTADO ACTUAL DE LA MIOPATIA ASOCIADA A DISFUNCION TIROIDEA
1. ESTADO ACTUAL MIOPATIA HIPOTIROIDEA
La miopatia hipotiroidea suscita un interés creciente 
por la variedad de sus formas clinicas, por la existencia de for 
mas subcllnicas y por la posibilidad de ser confundida con otras 
miopatias como sehalan WILSON y WALTON 1959 (23), KISSEL y COLS. 
1965 (83), BERGOVIGNAN y COLS. 1967 (24), y GOLDING 1970, 1971 - 
(48,84). Como denominador comûn, todas estas formas tienen el - 
ser secundarias a hipofunciôn tiroidea y de regresar tras el 
oportuno substitutive. Hoy se distinguen tres formas clinicas ca 
racterizadas:
l.a. Forma hipertrôfica o Sindrome de K-D-S
Es la mâs llamativa y la forma mâs frecuente en el hipo­
tiroidismo congénito; ha sido estudiada en el nino por PIPBERGER 
y COLS. 1955 (70), KISSEL y COLS. 1965 (83), SPIRO y COLS. 1970
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(43), TANGHERONI y CAO 1971 (85), NAJJAR 1974 (42). En el adulto 
han estudiado esta forma GARCIN y COLS. 1936 (30), MOLLARET y - 
SIGWALD 1939 (10), HESSER 1940 (29), NORRIS y PANNER 1966 (38), 
FESSEL 1968 (40), PEARCE y AZIZ 1969 (46), GOLDING 1971 (48), ES 
TEBAN y GIMENEZ ROLDAN 1972 (86), entre otros.
Se caracteriza desde el punto de vista cllnico por una - 
hipertrofia de diversos grupos musculares a menudo generalizada, 
pero con mâs frecuencia de miembros inferiores y especialmente - 
de los mûsculos de las pantorrillas. Los mûsculos estân abulta—  
dos, hacen prominencia, la consistencia es firme, a veces franca 
mente dura, lo que da al paciente un aspecto atlético. La fuerza 
muscular puede ser normal, aunque lo mâs frecuente es que esté - 
disminuida y con fatigabilidad precoz. Suelen presentar con fre­
cuencia calambres o espasmos musculares dolorosos. El sindrome - 
muscular regresa bajo el tratamiento hormonal substitutivo.
l.b. Forma atrôfica
Descrita por ALAJOUANINE y NICK 1943 y 1945 (19,20) en - 
el adulto y resehada posteriormente por diversos autores RIMBAUD 
y PASSOVANT 1947 (13), POINSO y COLS. 1961 (22). Esta forma es - 
menos frecuente en los nihos BUCHANAN 1956 (21) TANGHERONI y CAO 
1971 (85) y DUBENKO y ZAKHARIEV 1977 (25). Esta forma es poco - 
frecuente. La atrofia muscular es franca, aunque en ocasiones di
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fîcil de apreciar, estando enmascarada por la infiltraciôn mixe­
dematosa subcutânea. Los mûsculos mâs afectados son los de la 
cintura escapular y pelviana. La consistencia de los mûsculos es 
variable, generalmente disminuida, al igual que la fuerza muscu­
lar. DUBENKO y ZAKHARIEV 1977 (25), entre 177 pacientes hipoti—  
toideos de 16-67 anos, ûnicamente encuentra el 2,2% de pacien—  
tes con la forma atrôfica y en su experiencia se localize a ni—  
vel de musculatura pelviana.
l.c. Forma pseudomiotônica con o sin hipertrofia
Se conoce como sindrome de HOFFMANN 1897 (5), siendo mâs 
frecuente en el adulto, como fuê descrita originariamente. Sin - 
embargo, se han descrito casos en nihos PONCHER y WOODWARD 1936
(27), DENOYELLE y SIRAND 1938 (28), ADAMS 1975 (87). Los signos 
mâs llamativos son: rigidez matutina, predominantemente en manos, 
dolores musculares intermitentes, espontâneos o inducidos por el 
frio o la fatiga, sensaciôn de astenia y fatigabilidad precoz. - 
Suele existir hipertrofia muscular generalizada o localizada a - 
nivel de grupos musculares y fuerza muscular disminuida. Un ele- 
mento fundamental es la pseudomiotonia que en ocasiones se con—  
funde con la miotonia verdadera o enfermedad de THOMSEN, y cuyas 
diferencias han sido precisadas por BERGOUIGNAN y COLS. 1967
(24).
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Asi pues, la miopatia hipotiroidea, en el niho, corres—  
ponderia al sindrome de KOCHER-DEBRE-SEMELAIGNE y en el adulto - 
que présenta espasmos musculares dolorosos y pseudomiotonia es - 
el sindrome de HOFFMANN, aunque como ya hemos senalado anterior­
mente, se han descrito sindromes de K-D-S en adultos (HESSER - 
1940 (29)) y de HOFFMANN en nihos (PONCHER y WOODWARD 1936 (27), 
DE NOYELLE y SIRAND 1938 (28)), e incluso una forma puede evolu- 
cionar a otra durante el tratamiento substitutivo, como en la ob 
servaciôn de NORRIS y PANNER 19 66 (38). Por este motivo WILSON y 
WALTON 1959 (23) y ADAMS 1975 (87) creen que ambas formas son - 
ûnicamente variantes del mismo proceso patolôgico.
l.d. Forma eutrôfica o mixtas evolucionadas
Esta forma debe ser la mâs frecuentemente observada en - 
la clinica. Decimos que debe ser la mâs observada, por dos razo- 
nes: en primer lugar, porque actualmente la mayoria de los enfer 
rnos con hipotiroidismo son diagnosticados y tratados precozmente, 
por lo que es excepcional ver las formas hipertrôficas y aûn mâs 
las atrôficas: ASTROM y COLS. 1961 (36), FESSEL 1968 (40), ADAMS 
1975 (87). De esta forma COLLINS y COLS. 1964 (87) revisando 75 
enfermos, no encontraron ningûn caso con hipertrofia muscular. - 
Debido a las variadas manifestaciones mûsculo-esquelêticas del -
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hipotiroidismo, los enfermos acudieron a diversos especialistas: 
en los que predominaba debilidad al neurôlogo, los que presenta­
ban dolores musculares o calambres al fisoterapeuta o al reumatô 
logo y la mayoria al endocrinôlogo, bien por problemas muscula-- 
res de menor cuantia o por cualquier otro sintoma de los que ca- 
racterizan la enfermedad. Seria pues necesario hacer un estudio 
de una serie de pacientes hipotiroideos sin seleccionar, que acu 
den a los distintos departamentos de un hospital. COLLINS 1964 -
(88), por este motivo acudiô a los porcentajes de enfermos hipo­
tiroideos que acudian a diversos departamentos. RAMSAY 1974 (89) 
resume (en la tabla n^ 1) los hallazgos clinicos de un grupo de 
123 hipotiroideos. De los resultados obtenidos resalta que apro­
ximadamente la mitad presentaban debilidad muscular, alrededor - 
de la tercera parte, manifestaban calambres, dolores y rigidez - 
muscular; y la hipertrofia muscular tan s61o en 1 paciente, es -
decir en el 0,8% de todos los casos.
En otro grupo de enfermos hipotiroideos seleccionados ex 
haustivamente, se obtuvieron resultados distintos (tabla 2).
Aqui presentaron hipertrofia muscular un 27 % de los casos, debi 
lidad muscular el 27%, y dolores, calambres y rigidez muscular 
un 77% , aunque quizâ estas cifras estên elevadas artificialmen- 
te debido a la inclusiôn de los casos de GOLDING 1970 (48) , que 
como fisioterapeuta atendia a la mayor parte de los pacientes h£ 
potiroideos que se presentaban con dolores musculares.
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La debilidad muscular ocurre probablemente en un 30 o 40 
de todos los pacientes con hipotiroidismo, tanto primario como - 
secundario, ASTROM y COLS. 1961 (36). La debilidad como ya decîa 
mos, no suele ser muy marcada y afecta a los cinturones escapu—  
lar y pelviano predominantemente. Por el dolor muscular y la ri- 
gidez, a veces son confundidos con otras afecciones como enferme 
dad reumâtica o polimialgie reumâtica, GOLDING 1970 (48) , o con 
una polimiositis, FESSEL 19 68 (40).
I.e. Hipotiroidismo con otras miopatîas
La asociaciôn de hipotiroidismo con miopatîas taies como 
miotonîa congénita, WADE 1957 (90), JARCHO y TYLER 1958 (91); -
con distrofia miotônica, STANBURY y COLS. 1954 (92), BRUMLICK y 
MAIER 1972 (93), y con la distrofia muscular, COMINGS 1962 (94) 
han sido senaladas. Realizado el tratamiento sustitutivo, los 
sintomas de la distrofia muscular o distrofia miotônica no varia 
ron, pero ha habido algunas mejorlas en pacientes de WADE 1957 - 
(90) con miotonîa congénita. La asociaciôn de mixedema y miaste- 
nia gravis es infrecuente, asî entre 260 enfermes con miastenia, 
tan sôlo en 5 casos existîa mixedema: SCHAY y COLS. 1965 (95), - 
subrayando estos autores que el mixedema es mâs difîcil de diag- 
nosticar que la tirotoxicosis, en presencia de miastenia gravis.
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Se considers que la debilidad, los dolores y el reflejo 
tendinoso alterado podrîan ser debidos a neuropatîa. Las pareste 
sias es un sîntoma frecuente, el 60 % de los enfermos de NICKEL 
y COLS. 1961 (96), el 44 % de los de OZKER y COLS. 1960 (97) , si 
bien los hallazgos clînicos de pêrdida de sensibilidad objetiva 
eran cuantitativamente menores, NICKEL y FRAME 1958 (37), OZKER 
y COLS. 1960 (97). Diverses autores no han encontrado alteraciôn 
de la velocidad de conducciôn motora en estos pacientes: LAMBERT 
y COLS. 1951 (56), SALKICK y COLS. 1968 (39), NORRIS y PANNER - 
1966 (38), PEARCE y AZIZ 1969 (46), no obstante FINCIIAN y CAPE - 
1968 (98), han demostrado un enlentecimiento significative en la 
conducciôn de nervios sensitives. La alteraciôn de la conducciôn 
del nervio médiane debido al mixedema del tûnel del carpe es 
bien conocido MURRAY y SIMPSON 1958 (99) , WAYNE 1960 (100).
2. ESTADO ACTUAL DE LA MIOPATIA HIPERTIROIDEA: F0RI4AS CLINICAS 
Y CLASIFICACION
Siguiendo a ENGEL 1972 (101), actualmente se reconocen - 
como sîndromes neuromusculares asociados a la hiperfunciôn tiro£ 
dea los siguientes cuadros: Miopatîa tirotôxica, Parâlisis periô 
dica tirotôxica (PPT), Miastenia Gravis y la Oftalmoplejia exol£ 
tSlmica.
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2.a. Miopatîa tirotôxica
GRAVES 1835 (59) y von BASEDOW 1840 (60) , supieron apre- 
ciar que la astenia era un sîntoma de hipertiroidismo. En 1865 - 
BATHURST (61) describiô un caso de exoftalmos, bocio y severa - 
atrofia muscular. Ha sido considerada como una entidad rara por 
WALDENSTROM 1945 (74), WITFIELD y HUDSON 1961 (102). Pero hasta ha- 
ce 15 anos se tenîa la impresiôn de que la mayorîa de los enfer­
mos con miopatîa tirotôxica eran hombres de menos de 40 anos de 
edad, y desde entonces el concepto de la enfermedad ha sido pro- 
gresivamente revisado por HED y COLS. 1958 (103), RAMSAY 1965 
(104), 1966 (105) y 1968 (106). En 1965, RAMSAY (105), en un es- 
tudio cuidadoso en 54 casos de hipertiroidismo no seleccionados, 
encontrô una incidencia de debilidad muscular en el 82 % ; la re- 
laciôn entre hombres a mujeres era de 1 a 1 y la duraciôn media 
de los slntomas antes del diagnôstico era alrededor de 6 meses. 
La debilidad proximal era el hallazgo en la exploraciôn fîsica - 
mâs frecuente, y estaba présente en el 63 % de los casos, mien—  
tras que tan sôlo en el 18,5% la debilidad era proximal y dis-- 
tal (tabla 3).
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Desde el punto de vista clînico, el hipertiroidismo pue- 
de ser relativamente leve y de larga duraciôn o puede haber co—  
menzado solamente algunas semanas antes del comienzo de la debi­
lidad; generalmente no hay proporciôn entre la atrofia muscular 
visible, que a veces puede ser severa, y la debilidad muscular y 
los reflejos tendinosos son normales o hiperactivos y sôlo de 
forma excepcional estân disminuidos o ausentes. Tras el control 
del estado hipertiroideo la miopatîa tirotôxica revierte. RAMSAY 
1974 (89), ha recogido su experiencia en una publicaciôn recien- 
te.
2.b. Parâlisis periôdica tirotôxica (PPT)
En 1931, DUNLAP y KEPLER (110), publicaron 4 pacientes - 
en que se asociaban hiperfunciôn tiroidea y ataques de parâlisis 
periôdica, ahadiendo ademâs que al corregir la hiperfunciôn ti—  
roidea, desaparecîa la PPT. En 1932, MORRISON y LEVY (111), aha- 
den otro caso mâs, sehalando que tras la tiroidectomîa, remitîa 
la PPT. HILDEBRAND y KEPLER 1941 (112), KEPNER 1951 (113) y SEED 
1947 (114), anaden nuevos casos, el ûltimo autor obtuvo remisiôn, 
pero tras tratamiento de la hiperfunciôn tiroidea coh propil 
tiourâcido. La asociaciôn de PPT al hipertiroidismo es muy poco 
frecuente, debe ser inferior al 1 % de los hipertiroidismos co­
mo afirman OKINAKA y COLS. 1957 (75); estos mismos autores creen 
que la PPT debe tener particularidades raciales, ya que en un 
gran nûmero de hipertiroideos estudiados por estos autores, se -
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presentaban ataques de PPT en un 2 % de los mismos, siendo mâs - 
frecuente esta situaciôn en los varones que en las hembras. En - 
rarîsimas ocasiones se présenta de forma familiar. Me FADZEAN y 
YEUNG 1969 (115) ; ya que en el 95 % esta presentaciôn es espontâ 
nea: LAW y COLS. 1960 (116), RESNICK y COLS. 1969 (117), SCHUTTA 
y ARMITAGE 1969 (118), NORRIS y COLS. 1970 (119), AU y YEUNG 197 2 
(120), TAKAGI y COLS. 1973 (121).
Se caracteriza, como todas las formas de parâlisis periô 
dica, por ataques récurrentes de debilidad que pueden durar des­
de media hora a varies dîas. La exposiciôn al frio o el repose - 
despuôs del ejercicio, a veces tras una ingesta importante de hi^  
dratos de carbone, tienden a provocar los ataques. La debilidad 
puede afectar sôlamente a un grupo de mûsculos, precisamente 
aquéllos que se han ejercitado mâs previamente, o puede ser gene 
ralizada. Los ataques generalizados tienden a afectar los mûscu­
los proximales antes que los distales y suelen respetar los 
inervados por los pares craneales y el diafragma, y finalmente, - 
el ejercicio discrete puede abortar ataques imminentes. Ademâs, 
la PPT se parece a la parâlisis periôdica hipopotasônica en los 
siguientes aspectos segûn ha sehalado ENGEL 1961 (122): durante 
los ataques de parâlisis generalizada, el potasio sôrico descien 
de, pero no siempre este descenso es por debajo de los limites - 
normales; los alimentes ricos en hidratos de carbone y sodio 
tienden a provocar los ataques; durante los ataques de parâlisis 
generalizada existe oliguria con retenciôn de sodio, clore, pota 
sio y agua, estrehimiento e hipersudoraciôn. A diferencia de la 
parâlisis hipopotasémica primaria, la PPT es mâs comûn en los va
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rones que en las hembras; el 75 % de las PPT ocurren en los 
orientales; el 85 % de los casos de PPT ocurren entre la 3- y 4- 
décadas de la vida; el 95 % de las PPT son esporâdicos y todos - 
los casos de PPT se curan cuando el hipertiroidismo se contrôla. 
Ademâs, la miopatîa vacuolar que se ve después de repetidos ata­
ques de parâlisis periôdica hipopotasémica es excepcional en la 
PPT (ENGEL 1966 (82)).
2.C. Miastenia Gravis e hipertiroidismo
•RENNIE 1908 (123), aportô el primer caso de esta asocia­
ciôn y posteriormente THORNER 1939 (124), KOWALIS y COLS. 1942 - 
(71), BARTELS y KINSLEY 1949 (73), ahadieron nuevos casos. Apto- 
ximadamente el 1 % de los enfermos con enfermedad de Graves desa 
rrollan una miastenia gravis; MILLIKAN y HAINES 1953 (69) , ENGEL 
1961 (125) , OSSERMAN y COLS. 1967 (126). Del 3 al 5 % de enfer­
mes coh miastenia gravis tienen o desarrollan hipertiroidismo y 
el 2 % tienen exoftalmos en ausencia de enfermedad tiroidea LEVY 
y COLS. 1951 (127), GROB 1958 (128) y GROB 1961 (129); la inci—  
dencia de asociaciôn entre estas enfermedades es mâs alta de lo 
que se podrîa esperar por casualidad. Las manifestaciones de la 
miastenia gravis que ocurren en presencia de hiperfunciôn tiroi­
dea, no difieren de las que acontecen en pacientes eutiroideos.
La secuencia mâs comûn es la afectaciôn de los mûsculos oculares, 
cara, degluciôn, lenguaje, mandîbula, lengua, cuello, hombros, - 
brazos, manos, caderas, mûsculos, tronco y respiraciôn. En e l ‘hi
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pertiroidismo no complicado de miastenia gravis, no hay ptosis y 
los mûsculos orbiculares de los ojos estân habitualmente intac—  
tos. Por tanto, la apariciôn en un paciente con enfermedad tiroi^ 
dea de: ptosis, debilidad del orbicular de los pârpados o limita 
ciôn de los movimientos oculares, en ausencia de severa propto—  
sis, es fuertemente sugestivo de miastenia gravis concomitante. 
La presencia de miastenia gravis se confirma pôr la respuesta a 
la neostigmina o al efrodonio. El hipertiroidismo aparece antes 
o concomitantemente con la miastenia en las très cuartas partes 
de los pacientes. La edad de comienzo del sîndrome combinado sue 
le ser entre los 40-45 anos y las mujeres estân afectas cuatro - 
veces mâs que los varones. El tratamiento del hipertiroidismo me 
jora la miastenia en los dos tercios de los casos, sin embargo, 
en algunos casos la miastenia empeora aûn después.de conseguirse 
la normo-funciôn tiroidea THORNER 1939 (124) , MAC LEAN y WILSON 
1954 (130), MCEACHERN y PARNELL 1948 (72), SILVER y OSSERMAN 
1957 (131), ENGEL 1961 (125). Aunque la variable historia natu—  
ral de la miastenia gravis podrîa explicar el empeoramiento de - 
la enfermedad en algunos casos, tras la correcciôn de la hiper—  
funciôn tiroidea, la idea de que el hipertiroidismo puede tener 
un efecto beneficioso sobre la miastenia ha persistido en la li- 
teratura. MILLIKAN y HAINES, 1953 (69) tras un estudio cuidadoso 
concluyen que lo mejor es tratar ambas enfermedades concomitante^ 
mente. La inducciôn de un estado hipotiroideo en un enfermo ati- 
reôtico, al suspenderle la administraciôn de hormona tiroidea, - 
produjo un agravamiento de la miastenia en un paciente de DRACH- 
MAN 1962 (132), por otro lado, la administraciôn de extracto ti-
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roideo a pacientes eutiroideos con los fines de reducir peso o a 
eutiroideos o hipertiroideos para el tratamiento del exoftalmos 
post-tiroidectomîa, GROB y HARVEY 1953 (133), empeoran la miaste 
nia. GAELEN y LEVITAN 1968 (134) han tenido la misma experiencia. 
DRACHMAN 1962 (132) y GAELEN y LEVITAN 1968 (134) han sugerido a 
la vista de todo lo anterior, que cualquier desviaciôn de la nor 
mofunciôn tiroidea, tanto hacia la hiper como hacia la hipofun—  
ciôn, agrava la miastenia gravis.
2.d. Miopatîa ocular
Inicialmente descrita por PARRY 1825 (135) y reconocida 
por GRAVES 1835 (59) y BASEDOW 1840 (60). Esta miopatîa es la - 
mâs habituai en la hiperfunciôn tiroidea. La relaciôn con la fun 
ciôn tiroidea es probablemente indirecta ya que los sîntomas ocu 
lares pueden aparecer con o sin hiperfunciôn tiroidea y ha sido 
achacado a un incremento de TSH o mâs concretamente a otro pro—  
ducto secretado por el lôbulo anterior de la hipôfisis, LATS, DO 
BYNS y WILSON 1954 (136) y WERNER 1961 (137), WERNER y COLS. 1971 
(138). Los signos oculares pueden aparecer antes de que exista - 
evidencia de hipertiroidismo, pueden ser severos con una mînima 
hiperfunciôn tiroidea e incluso pueden progresar después del tra 
tamiento de la hiperfunciôn tiroidea. Los casos mâs severos de - 
oftalmoplejia exoftâlmica aparecen en los pacientes de mayor 
edad después del tratamiento de la hiperfunciôn tiroidea o trâs 
tiroidectomîa. En los casos mâs leves hay debilidad de la conver
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gencia, incapacidad de arrugar la frente al llevar la mirada h a ­
cia arriba y parâlisis de uno o mâs mûsculos extraoculares. En - 
los casos mâs severos los pârpados estân tensos, edematosos, pro 
tuyentes con edema e inyecciôn conjuntival; la diplopia es fre—  
cuente con incapacidad, a menudo, de elevar los ojos. Existe li- 
mitaciôn de los movimientos oculares en una o mâs direcciones 
apareciendo diplopia. No hay correlaciôn entre la severidad de - 
la debilidad generalizada y la oftalmoplejia: MILLIKAN y HAINES 
1953 (69) . Pueden aparecer ulcéras corneales y por el exoftalmos 
y el aumento de presiôn venosa, edema del nervio ôptico con dis- 
minuciôn de la agudeza visual GROB 1963 (139).
EN RESUMEN: Los sîndromes neuromusculares que habitualmente pue­
den ocurrir en asociaciôn con la hiperfunciôn tiroidea son la 
miopatîa tirotôxica, la PPT, la miastenia gravis y la oftalmo 
plejia exoftâlmica. La miopatîa tirotôxica y la PPT estân pro 
ducidas por disfunciôn tiroidea y siempre mejoran tras la co­
rrecciôn del hipertiroidismo. La miastenia gravis puede empeo 
rar por el estado hipermetabôlico concurrente, pero no cura - 
cuando se consigne el eutiroidismo. Finalmente, la miopatîa - 
mâs frecuente, la oftalmoplejia exoftâlmica u oculopatîa in—  
filtrativa puede llevar un curso independiente del estado rae- 
tabôlico y de la actividad tiroidea secretora.
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3. ENZIMAS MUSCULARES SERICOS
3.a. Creatin-Fosfokinasa (CPK)
La CPK cataliza la fosforilaciôn de la creatina muscular 
en una reacciôn reversible requiriendo ATP tal como sigue:
ATP + creatina .^..... —  > ADP + fosfocreatina
En estos ûltimos ahos, se ha utilizado como ayuda diag—  
nôstica en la clînica. Este enzima estâ présente en alta concen- 
traciôn en el mûsculo del esqueleto y corazôn y en menor canti—  
dad en el tejidc nervioso, encontrSndose pequehas cantidades en 
otros tejidos.
EBASHI en 1959 (140), fuë el primero que lo utilizô como 
ayuda diagnôstica en los pacientes con alteraciones musculares, 
encontrândolo elevado en el suero de enfermos afectos de distro­
fia muscular de Duchene. Estos hallazgos fueron posteriormente 
confirmados por DREIFUS y COLS, en 1960 (141), OKINAKA y COLS. - 
en 1961 (142) , COLOMBO y COLS. 1963 (143) , HESS y MAC DONALD 
1964 (78), entre otros. Estos ûltimos autores estudiaron también 
la CPK en el infarto de miocardio, asî como SMITH 1964 (144) , 
DUI4A y SIEGAL 1965 (145), NIESSEN y COLS. 1965 (146). En enferme 
dades cerebrales VICEN y RAPAPORT 1965 (147), DUBO y COLS. 1967 
(148), han encontrado elevaciones de la CPK.
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En el ano 196 3 se sehalô por primera vez la elevaciôn de 
la CPK sérica en el hipotiroidismo; en efecto, GRAIG y ROSS 1963 
(51), encontraron de forma inesperada la elevaciôn de la CPK en 
10 de 15 enfermos hipotiroideos. GRIFFITHS 1965 (53), en el mis- 
mo aho confirma en 7 de 10 hipotiroideos elevaciôn de CPK, lla-?- 
mando la atenciôn sobre la posibilidad de que este hallazgo pue-
. î . '
da inducir al clînico a la sospecha de infarto dé miocardio, en 
realidad inexistante. SAITO y COLS. 1963 (149), insisten en el - 
mismo hallazgo. GRIFFITHS 1965 (53), en un nûmero mâs amplio de 
enfermos con distintas afecciones tiroideas encuentran elevaciôn 
de la CPK en el 90% de los hipotiroideos. ITELSON y COLS. 1968 - 
(150), encuentran en sus enfermos hipotiroideos una correlaciôn 
estrecha entre los valores de PBI, BEI y CPK y consideran que el 
anâlisis de este enzima es una prueba ûtil, tanto desde el punto 
de vista diagnôstico que lo llegan a proponer como test de 
screening, como desde el punto de vista évolutive en cuanto a su 
descenso râpido tras el adecuado tratamiento sustitutivo. Sin em 
bargo, MCCONAHEY 1969 (151) le resta valor como prueba diagnôst_i 
ca ya que en el embarazo puede estar disminuida la CPK, sin em—  
bargo, reconoce que es un dato ûtil que ayuda al diagnôstico co­
rrecte y mâs importante aûn, "évita bûsquedas infructuosas de 
otras enfermedades en las que se eleva la CPK sérica". AQUARON y 
COLS. 1971 (152), no encuentran relaciôn entre los niveles de - 
CPK, PBI, ni tiempo del reflexograma aquileo, pero constatan que 
la elevaciôn depende del hipotiroidismo y permanece elevada mien 
tras no se comienza su tratamiento, descendiendo en 2 a 4 sema—  
nas después de comenzado el mismo. SOÜFIR y COLS. 1975 (153) , en 
cuentran elevaciôn de CPK en 31 de 32 hipotiroideos, siendo este
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hallazgo mâs constante que la elevaciôn de la colesterolemia y - 
el alargamiento del reflexograma aquileo. En nuestro pals PEREZ- 
SANDOVAL y COLS. 1972 (154) y PALACIO y COLS. 1975 (155), han pu 
blicado hallazgos similares.
La CPK al igual que sucede con otros enzimas, présenta - 
de acuerdo con su procedencia distintos isoenzimas. Gracias a 
los trabajos de DANCE y WATTS 1962 (156), EPPENBERGER y COLS. - 
1964 (157) y DAWSON y COLS. 1965 (158), se ha podido separar me- 
diante electroforesis los distintos isoenzimas de la CPK. De es­
ta forma, se conoce que la CPK es un dimero y estâ compuesta por
dos protomeros. Cada protomero puede ser del tipo muscular (M) -
de emigraciôn lenta mediante electroforesis en medio alcalino o 
cerebral (B) râpida. Por analogfa con la nomenclatura tetraméri- 
ca de las lactico-de-hidrogenasas, se ha sugerido la terminolo—  
gîa siguiente para los isoenzimas de la CPK:
muscular (MM) 
cerebral (BB) 
cardîaca (MM y MB)
tiroidea (MM y BB)
De esta forma, el origen tisular del aumento de la CPK sérica, - 
puede ser abordado mediante esta técnica pudiendo estar su ori—  
gen en el mûsculo, en el corazôn o en el mismo tiroides. Efecti- 
vamente, mediante el estudio de separaciôn isoenzimâtica de la - 
CPK, MENACHE y COLS. 1968 (159), CAO y COLS. 1969 (160), GOTO - 
1974 (161) y SOUPIR y COLS. 1975 (153), han demostrado que el -
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origen es muscular y por tanto del tipo MM, hallazgo importante 
también desde el punto de vista clînico ya que permite ante la - 
duda de un infarto de miocardio aplicar este método de laborato- 
rio. Desde el punto de vista inmunolôgico BULCKE y SEERWIN 1969
(162), han demostrado que la isoenzima de origen muscular de la
CPK es un antîgeno especîfico del ôrgano, mâs que especîfico de 
una especie animal.
En el hipotiroidismo hay pues aumento de la CPK sérica,
y este aumento es de procedencia muscular y ésto es todo lo que
podemos decir, ya que el mecanismo por el cual ocurre esta elev^ 
ciôn no estâ todavîa aclarado. Parecerîa lôgico achacarlo a la - 
miopatîa del hipotiroidismo, pero no existe correlaciôn con la - 
misma. En la siguiente tabla n-^  4, recogemos la elevaciôn de la 
CPK en los hipotiroideos. En la tabla n^ 5 recogemos los niveles 
de CPK sêricos en el hipertiroidismo y como podemos ver, estas - 
cifras estân por debajo de las cifras normales como han encontre 
do FLEISHER y COLS. 1965 (163).
3.b. Otras enzimas musculares
La aldolasa es un enzima con amplia especificidad, pré­
sente en el organisme fundamentalmente a nivel de los mûsculos - 
esquelêticos y que cataliza la siguiente reacciôn:
fructosa 1-6 di-P ) :  ^ 3fosfog1iceraldehido + fosfodihîdroxîacetona
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Este enzima consta de 4 subunidades y çontiene grupos SH
i:. %.' n  .1 i . l L  t i  C i c '  'i '-j . • ' - - — — î . - •- '
libres muy importantes, va que de esta forma Sé ûne al substrato,
.. : s  L . i f  t a . :  L L - 1.4 '  i a  U ';=  c ,::- »=..  . a C  ' - i -  . . . . . . . .  f
su estructura y mecanismo de açciôn han sido estudiados por HDrr 
BECKER y COLS. 1958 (171).
En un estudio de 880 enfermos para ver la significaciôn 
clînica de la aldolasa sérica, SIBLEY y FLEISHER 1954 (172) encon
traron cifras eleyadas en 4 de 5 hipotiroideos, y normales en el
hiper. GRIFFITHS 1965 (53) encuentra que el 60% de sus casos de - 
hipotiroidismo presentan elevaciôn de la aldolasa.
Habitualmente, la elevaciôn de este enzima es menos fre­
cuente que la CPK. En el hipertiroidismo, al igual que con la 
CPK, la aldolasa es normal; PANGARO 1970 (169). •
Existe poca informaciôn acerca de. otros enzimas, no obs- 
tante se han enqontrado en algunos pacientes, con hipotiroidismo
i i i d . i  V ■ ; L..'-■ 1 : u  L t  ; \ J  C l ; 'J. i ■. V  ; c  V . . 1 . s ^ ^    .. . .
niveles sér.iços eleyados. de transamaninasa-glutâmico-oxalacôtica, 
o mejor como se denomina hoy, aspârtic.o ami no, transferasa, AST,
o  (J ;. .:c . . . . u  i l :  IV - . n  i ifX  t . ..... c.'.J l j u  t i i .  ;r t  t.; .. ,
asî GRIFFITHS 1965 (53) , e,nc.uentr.a elevaciôn de. AST en el 60% de 
sus enfermos hipotiroideos y. FLEISHER y COLS. 1965 (163) en el - 
46%. Otros enzimas. como, lâctico-deshidrogenasa, LDH:, y malico- 
-deshidrogenasa se han encontrado elevados en pacientes hipoti--, 
roideos. LIEBERTHAL y COLS. 19.65 (173),.
En, el hipertiroidismo, los estudios enzimâticos séricos 
sobre AST, ALT. y LDH, han dado, diversos. resultados, como. podemos.
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apreciar en la tabla 6. IZUMI 1971 (167), tras el estudio si^ 
temâtico de 144 hipertiroideos y 58 hipotiroideos realizando en 
todos biopsia muscular hepâtica y anâlisis de enzimas séricos, - 
cree que la AST y ALT en el hiper son de origen hepâtico, mien-- 
tras que la CPK, LDH, AST y ALT en el hipotiroidismo procéderîan 
del mûsculo y se relaciona con un retraso del aclaramiento enzi- 
mâtico.
Son escasos los estudios de enzimas musculares realiza-- 
dos sobre tejido biopsiado, RAMSAY 1974 (89). FESSEL 1968 (40), 
encontrô una disminuciôn de fosforilasa en dos pacientes, sin em 
bargo, HURWITZ y COLS. 1970 (41) encontraron normales los valo-- 
res de fosforilasa, succinico-deshidrogenasa, lactico-deshidroge 
nasa, malico-deshidrogenasa y creatin-fosfokinasa. La alfa-gluco 
sidasa (maltasa âcida lisosomal) fuê encontrada anormalmente re- 
ducida por HURWITZ y COLS. 1970 (41) en très biopsias separadas 
del mûsculo, realizadas en un paciente hipotiroideo antes del 
tratamiento. El nivel aumentô, sin llegar a hacerse normal, seis 
meses después del comienzo de la terapia con L-tiroxina. Dichos 
autores sehalaron la dificultad de explicar la asociaciôn entre 
un nivel bajo de alfa-glucosidasa y una concentraciôn normal de 
glucôgeno en el mûsculo. A pesar de que estos valores disminui—  
dos de alfa-glucosidasa han sido hallados también en los mûscu-- 
los de dos pacientes con miopatîa hipotiroidea ENGEL y GOMEZ 1970 
(174), trabajos realizados en ratas hipotiroideas no demuestran 
ninguna reducciôn de dicha actividad enzimâtica KOSTER 1970 (175) , 
MCCORMICK y COLS. 1971 (176). Es muy posible que la deficiencia 
de esta enzima no fuera causada primariamente por el hipotiroi—
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dismo en el caso de HURWITZ y COLS, 1970 (41), aunque como dice 
RAMSAY 1974 (89), los niveles bajos de este enzima hayan podido 
contribuir a la debilidad. NORRIS y PANNER 1966 (38), estudiaron 
histoquimicamente una biopsia de una paciente con miopatîa hipo­
tiroidea, encontrando resultados normales de difosfopiridin-lac 
tato-deshidrogenasa, succinato-deshidrogenasa, citocromo-oxidasa, 
difosfopiridin-alfa-glicerofosfato-deshidrogenasa, menadiona-a_l 
fa-glicerofosfato-deshidrogenasa, fosforilasa, adenosin-trifosfa 
tasa, glucôgeno y uridin-difosfato-glucosa-glucôgeno-transferasa.
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ELEVACION DE CPK EN EL HIPOTIROIDISMO
N- pacientes estudi ados % con niveles séricos de CPK elevados
GRAIG y ROSS 
(1963) (51) 15
66
SAITO y COLS.
(1963) (149)
8 100
HESS y COLS.
(1964) (78) 5 20
GRAIG y SMITH 
(1965) (164)
30 87
FLEISHER y COLS. 
(1965) (163)
84 80
GRIFFITHS
(1965) (53) 39 90
EKBOM y COLS.
(1966) (165) 6 100
KRUSKEMPER y COLS.
(1969) (166) 1 2 50
IZUMI
(1971) (167)
58 87,5
AQUARON y COLS.
(1971) (152) 24 95
CHERTOW y COLS.
(1974) (168) 1 1 91
SOUFIR y COLS.
(1975) (153)
32 95
TABLA n* 4
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CREATINFOSFOKINASA SERICA EN EL HIPERTIROIDISMO
Enzima N- de casos R esultado  % Autores
CPK 22 N 100 0 9 6 9 ) ^ 0 6 6 ^
CPK 10 N 100 EKBOM
( 1 9 6 6 )  ( 1 6 5 )
CPK 58 N 100
rpK M inn ESCHAR y ZIMMERMAN
 ^ (1967) (170)
CPK 27 N 100 0 9 7 0 ^ ( 1 6 9 )
T o t a l  130 N 100
TABLA nû 5
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TRANSAMINASAS, LDH Y ALDOLASA SERICAS EN EL HIPERTIROIDISMO
EnzIma N-  de casos R e s u l t a d o % A u to r e s
ALT 12 + 33
KRUSKEMPER y COLS. 
( 1 9 6 9 )  ( 1 6 6 )  .
ALT 38 t 26
IZUMLI
( 1 9 7 T )  ( 16 7 )
AST 10 f 33
KRUSKEMPER y COLS. 
( 1 9 6 9 )  ( 1 6 6 )
AST 27 + 1 8 , 8
IZUKi
( 1 9 7 1 )  (16 7 )
AST 12 t 21 FLEISCHER y COLS. 
( 1 9 6 5 )  ( 1 6 3 )
AST 27 N 100
PANGARO 
( 1 9 7 0 )  ( 16 9 )
LDH 6 t 33
KRUSKEMPER y COLS.
( 1 9 6 9 ) ( 1 6 6 )
LDH 144 N 100 izuMia
( 1 9 7 1 )  ( 1 6 7 )
LDH 58 N 100 F L E I S H E R  y C OL S .  
( I 9 & 5 ) ( 1 6 3 )
LDH 27 N 100 PAMGARO ( 1 9 7 0 ) ( 1 6 9 )
ALD 27 N 100 PANGARO ( 1 9 7 0 ) ( 1 6 9 )
TABLA 6
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4. ESTUDIOS ELECTRONEUROMUSCULARES EN LAS ENFERMEDADES 
TIROIDEAS
La aplicaciôn clînica de técnicas electrofisiolôgicas al 
estudio del sistema nervioso periférico, ha permitido profundi—  
zar en los ûltimos 20 anos el conocimiento de las enfermedades - 
neuromusculares.
El fundaraento teôrico de las técnicas neurofisiolôgicas 
de estudio del mûsculo (Electromiografîa), y nervio periférico - 
(Conducciôn nerviosa), es simple, y viene basado en el concepto 
de unidad motriz, para el primer caso, y en el anâlisis de la 
respuesta evocada, tras el estîmulo supramaximal del nervio en - 
el caso de la conducciôn nerviosa.
Las técnicas electromiogrâficas estân orientadas funda—  
mentalmente a la diferenciaciôn entre procesos de origen denerva 
tivos y procesos de origen miopâtico. Las anomalîas electromio-- 
grâficas en las miopatîas, son iguales tanto para las miopatîas 
genéticamente determinadas, como adquiridas. Los cambios electro 
miogrâficos indican un estado patofisiolôgico y no un diagnôsti­
co. En orden de importancia diagnôstica uno o mâs de los siguien 
tes parâmetros pueden ser anormales en los procesos miopâticos - 
BUCHTHAL y ROSENFALCK 1963 (177).
1-*^ - La duraciôn media de los potenciales de unidad moto 
ra estâ disminuida en mâs del 20% de lo normal.
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2^ - El porcentaje de morfologîas polifâsicas (mâs de 4 
puntas), de los potenciales de unidad motora, estâ 
aumentada en mâs del 12% de todos los potenciales - 
recogidos.
3^ - El territorio de unidad motriz (técnica con multie- 
lectrodo), estâ disminuido en mâs del 30% de lo nor 
mal.
4^ - La amplitud mâxima entre los potenciales recogidos 
por unidad motriz, estâ disminuida en mâs de un 30% 
de lo normal.
5* - El patrén de descarga a esfuerzo mâximo de un mûscu
lo, muestra una interferencia (patrén interferen---
cial), de amplitud disminuida (menos de 2 miliv.).
6^ - La amplitud media de los potenciales de unidad mo-- 
triz recogidos, estâ reducida a menos del 35% de lo 
normal.
Los estudios de conducciôn nerviosa periférica estân 
orientados a determinar la funciôn del nervio periférico para de 
tectar un posible componente neuropâtico, ya sea por afectaciôn 
mielînica o por pérdida de axones (degeneraciôn axônica). Los pa 
râmetros a estudiar se refieren por una parte a la determinaciôn 
de la velocidad de conducciôn del impulso nervioso, y por otra -
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parte al estudio de la morfologîa y amplitud del potencial evoca 
do. Estes parâmetros son estudiables en una doble funciôn: moto- 
ra y sensitiva MAVOR y LIBMAN 1962 (178). BUCHTHAL y ROSENFALCK 
1966 (179), tanto las técnicas electromiogrâficas como los estu- 
dios de conducciôn nerviosa se han venido aplicando en los ûlti- 
mos 15 anos, en el mûsculo y nervio de los enfermes hiper e hipo 
tiroideos, en un intente de esclarecer las bases patolôgicas de 
los sîntomas clinicos musculares que como hemos visto, se han ve 
nido detectando en estas enfermedades.
4.a. Estudios electrofisioldgicos en el hipotiroidismo
Los estudios EMG en la miopatia hipotiroidea son escasos 
y bastante confusos en sus resultados. RAMSAY 1974 (89) , ha rev_i 
sado la literature recogiendo 65 enfermes estudiados hasta el 
aho 74 (Tabla 7a). Como puede apreciarse, la alteraciôn EMG mâs - 
importante es el aumento de la polifasia (42% de los cases estu­
diados) , seguido de la disminuciôn de la duraciôn de los poten-- 
ciales de unidad motriz (36% de los casos estudiados). Como he—  
mes visto, ambos criterios son los dos mâs importantes encontra- 
dos en los procesos miopâticos. La disminuciôn en la amplitud de 
los potenciales de unidad motriz constituye un criterio mener 
(el ûltimo), dentro de los llamados miopâticos, y en consecuen—  
cia, aunque en la tabla de RAMSAY 1974, ocupa el 36% de los ca—  
SOS estudiados, creemos no debe anteponerse en importancia a la 
disminuciôn de la duraciôn de los potenciales de unidad motriz.
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Poco o nada es referido sobre otros criterios EMG importantes en 
los procesos miopâticos. El anâlisis de casos estudiados después 
de 1974, apenas anade nueva informaciôn SALICK y COLS. 1968 (39), 
ESTEBAN y GIMENEZ ROLDAN 1972 (86), PEARCE y AZIZ 1969 (46).
Un aspecto merece especial comentario; la llamada hiper- 
irritabilidad muscular. En efecto, numerosos autores WALDSTEIN y 
COLS. 1958 (74), OZKER y COLS. 1960 (97), SALICK y COLS. 1968 -
(39), PEARCE y AZIZ 1969 (46) , recogen una actividad de inser---
ci6n aumentada a la movilizaciôn de la aguja e incluso salvas de 
alta frecuencia de mofologia bizarra que por sus caracteristicas 
electromiogrâficas han sido llamadas "seudomiotônicas" para dife 
renciarlas de la tlpica miotonia verdadera BUCHTHAL y ROSENFALCK 
1963 (177).
La actividad de inserciôn aumentada y las salvas de alta 
frecuencia de tipo seudomiotônico no constituyen criterios espe- 
cificos de miopatia y pueden encontrarse también en procesos de- 
nervativos. El término "seudomiotonia eléctrica" induce a confu­
sion, especialmente al hablar de miopatia hipotiroidea. En efec­
to, hemos visto como una de las formas clinicas de miopatia hi—  
potiroidea es la llamada seudomiotônica traduciendo el sintoma - 
clinico de relajaciôn muscular lentificada que confiere la impre 
sion de proceso miotônico. Este sintoma no es propiamente miotô- 
nico ya que la expresiôn de una lentificaciôn de todo el proceso 
contractil muscular, y en consecuencia conlleva contracciôn len 
tificada. Caracteristicamente, los musculos con el "sintoma cli-
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nico seudomiotônico" no presentan actividad eléctrica acompanan- 
te del fenômeno, asi como tampoco existe actividad eléctrica en 
el fenômeno de rodete que también existe en ocasiones en la mio­
patia hipotiroidea LAMBERT y COLS. 1951 (56), WILSON y WALTON - 
1959 (23), ESTEBAN y GIMENEZ ROLDAN 19 72 (86) , GIMENEZ ROLDAN y 
ESTEBAN 19 7 3 (181) . Las actividades de inserciôn aumentadas y po 
sibles salvas de alta frecuencia se pueden encontrar en mûsculos 
de la miopatia hipotiroidea, pero nunca se encuentran en mûscu—  
los en los que existe "seudomiotonia clinica". Las salvas de al­
ta frecuencia también se han descrito en animales tiroitectomiza 
dos LAMBERT y SAYRE 1955 (182), pero estos animales no presenta- 
ban sintomas seudomiotônicos.
La diferenciaciôn electromiogrâfica entre miotonia verda 
dera y salvas de alta frecuencia bizarras (seudomiotonia eléctr_i 
ca), es fâcil y bien definida ya que las variaciones en frecuen­
cia de la descarga y las variaciones en la amplitud de los poten 
ciales de descarga, solamente se encuentran en la miotonia verda 
dera BUCHTHAL y ROSENFALCK 1963 (177).
En los estudios EMG de los hipotiroideos existen otras - 
alteraciones descritas en raros casos taies como fibrilaciones - 
SALICK y COLS. 1968 (39), SCARPALEZOS y COLS. 1973 (183), e in—  
cluso fasciculaciones OZKER y COLS. 1960 (97). Estas alteracio—  
nés, aunque son mâs caracteristicas de los procesos denervativos 
han sido recogidos también en procesos miopâticos BUCHTHAL y RO­
SENFALCK 1963 (177).
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En los ûltimos anos, una serie de publicaciones han de—  
mostrado la posible afectaciôn del sistema nervioso periférico - 
en el hipotiroidismo BASTROM 1975 (184). Los cuadros clinicos de 
neuropatia han venido pasando desapercibidos debido a varios fac 
tores. En primer lugar, la relativa benignidad o leve grado de - 
afectaciôn observable. En segundo lugar, el florido cuadro clini 
co mixedematoso que ôculta las manifestaciones clinicas. En con­
secuencia, la apariencia puede ser subclinica y sôlo el desarro- 
llo y aplicaciôn clinica de las técnicas modernas de estudio neu 
rofisiolôgico de la conducciôn nerviosa han venido a demostrar - 
la existencia de neuropatia en el hipotiroidismo.
En efecto, se distinguen en el hipotiroidismo dos tipos 
de padecimientos del sistema nervioso periférico: la mononeuropa 
tia y la polineuropatia.
La mononeuropatia es la forma mâs comûn de complicaciôn 
y fué descrita ya por MURRAY y SIMPSON en 1959 (99) y PURNELL y 
COLS. 1961 (185), referida al sindrome del tunel del carpo, fre- 
cuentemente bilateral, que pueden presentar los hipotiroideos. - 
El mecanismo del sindrome es probable que se desarrolle al exis- 
tir un excesivo depôsito de agua en el perineuro y en el propio 
nervio, asi como en el tejido intersticial que conforma el canal 
carpiano. Se desarrolla de esta forma una neuropatia compresiva 
por atrapamiento que mejora al tratar el hipotiroidismo. La cli­
nica de dolores nocturnos irradiantes de muheca a cara palmar de 
los très primeros dedos de las manos y la posterior pérdida de - 
fuerza y amiotrofia de la porciôn externa de la eminencia tenar,
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constituyen la clinica de este proceso. El diagnôstico se basa - 
en el estudio de la conducciôn nerviosa a través del nervio me—  
diano, demostrando una latencia distal prolongada, con potencial 
evocado de morfologia polifâsica y amplitud ligeramente reducida. 
La alteraciôn es detectable primero sobre el componente sensiti­
ve y posteriormente sobre el motor. En casos severos se observa
denervaciôn de los mûsculos tenares dependientes del mediano, - 
gran lentificaciôn distal motora, potencial evocado sensitive no 
detectable y posible lentificaciôn proximal codo-muneca, aunque 
de mener cuantia que la distal THOMAS 1960 (186), THOMAS y LAM­
BERT y CSEUZ 1967 (187).
La forma clinica de polineuropatia en el hipotiroidismo,
ha sido sugerida por varios autores CREVASSE y LOGUE 1959 (188),
NICKEL y COLS. 1961 (96), CREMER y COLS. 1969 (189). La conduc—  
ciôn nerviosa de las fibras motoras y sensitivas de los nervios,
ademâs del mediano, puede estar significativamente baja. Espe---
cialmente en la porciôn distal mejorando en la situaciôn eutiro_i 
dea FINCHAM y CAPE 1968 (98),DYCK y LAMBERT 1970 (190), SCARPALE 
ZOS y COLS. 1973 (183). Los estudios mâs complètes son los real^ 
zados por DYCK y LAMBERT 1970 y sugieren una polineuropatia sen­
sitive motora de tipo fundamentalmente desmielinizante y de pre- 
dominio distal.
4.b. Estudios- electromiogrâficos en el hipertiroidismo
La miopatia secundaria a hipertiroidismo es considerada 
rara WALDENSTROM 1945 (74), hasta que los estudios EMG demostra-
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ron que se encontraban alteraciones sugestivas de proceso miopâti 
co en el 50 - 80 % de pacientes hipertiroideos no seleccionados 
HED y COLS. 1958 (103), RAMSAY 1965 (104).
En realidad, las alteraciones EMG del hipertiroidismo 
han venido describiéndose desde hace varios anos (SANDERSON y - 
ADEY 1949 (80), MILLIKAN y HAINES 1953 (69), BOSTROM y HED 1958 - 
(191), WHITFIELD y HUDSON 1961 (102)), aunque les estudios elec—  
tromiogrâficos cuantitativos son mâs recientes. RAMSAY 1974 (89), 
ha venido recogiendo su importante experiencia personal (RAMSAY 
1974 (89)) y ha revisado los conocimientos de la literatura que - 
resume en el cuadro 7b. Las alteraciones encontradas, en casi to—  
dos los casos, muestran un acortamiento en la duraciôn de las un_i 
dades motrices y un aumento en la polifasia especialmente éviden­
te en los mûsculos proximales (deltoides y recto femoral) , Las a_l 
teraciones se normalizan tras el tratamiento del hipertiroidismo. 
La severidad de los cambios EMG estâ relacionada con el grado de 
debilidad y atrofia muscular pero no con la duraciôn, pérdida de 
peso o grado de hipertiroidismo BUCHTHAL 1970 (192). El patrôn de 
interferencia al esfuerzo mâximo, suele ser normal y la amplitud 
media de los potenciales de unidad motriz en algunos casos se 
muestra reducida. Excepcionalmente se han evidenciado actividades 
espontâneas de fibrilaciones e incluso fasciculaciones, especial­
mente en mûsculos distales. PIPPERGER y COLS. 1955 (70) , HED y 
COLS. 1958 (103), HARVARD y COLS. 1963 (108), RAMSAY 1965 (104), 
LUDIN y COLS. 1969 (109).
En la tabla siguiente n-^  7b de RAMSAY 1974 (89), recogemos 
estoc aspectos.
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Los estudios de conducciôn nerviosa en el hipertiroidismo 
se han descrito como normales RAMSAY 1965 (104), LUDIN y COLS.
1969 (109). Sin embargo, algunos autores han destacado los pos^ 
bles componentes denervativos del mûsculo basândose en la exis—  
tencia de fibrilaciones, fasciculaciones e incluso, en algûn ca- 
so, aumento de la duraciôn de unidades motrices en los mûsculos 
distales LUDIN y COLS. 1969 (109). No obstante, otros autores - 
piensan que existe una posible polineuropatia en el hipertiroi—  
dismo. Es difîcil, a la vista de los pocos casos recogidos, es—  
tar seguros de la existencia de tal polineuropatia ya que podria 
ser debida a otras causas coexistantes en el hipertiroidismo - 
GLUCKMAN y COLS. 1968 (194), ARNOULD y COLS. 1971 (195), CHOLLET 
y COLS. 1971 (196).
5. ESTUDIOS HISTOPATOLOGICOS
5.a. En el hipotiroidismo
. MICROSCOPIA OPTICA
Siguiendo a RAMSAY 1974 (89), recogemos a continuaciôn en 
la tabla n^ 8 , las alteraciones encontradas en las fibras muscu­
lares de 3 3 pacientes con hipotiroidismo de los siguientes auto­
res: HESSER 1940 (29), FOSTER y BARR 1944 (197), THOMASEN 1948 - 
(198), BREWER 1951 (34), BERKIIEISER 1955 (199), MARSHALL y McCAU 
GHEY 1956 (35), ROSS y COLS. 1958 (180), WILSON y WALTON 1959 -
(23), AMSTROM y COLS. 1961 (36), NICKEL y COLS. 1961 (96), NORRIS
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y FANNER 1966 (38), BERGOUIGNAN y COLS. 1967 (24), FESSEL 1968 
(40), SALICK y COLS. 1968 (39), HURV7ITS y COLS. 1970 (41).
N u m é r o %
P a c i e n t e s 33 1 0 0
N e c r o s i s  f o c a  1 2 0 61
B a s o f i l i a  f o c a l  d e  l a s  f i b r a s 14 4 2
V a c u o 1 i z a c i o n  de  l a s  f i b r a s 5 15
V a r i a c i ô n  d i â m e t r o  de  l a s  f i b r a s 5 35
P r e s e n c i a  m u c o p r o t e i n a s 1 1 33
A u m e n t o  n û c l e o s  s u b s a r c o 1 e m m â t i c o s 15 4 5
N û c l e o  en  p o s i c i ô n  c e n t r a l 13 39
H a l o  p e r i n u c l e a r 1 3
H i p e r p 1 a s  î a  n u e  1e a  r 9 2 7
I n f i l t r a c i ô n  l i n f o c î t i c a 6 18
E n g r o s a m i e n  t o  d e l  t e j i d o  c o n e c t i v o 2 6
TABLA N* 8 de RAMSAY 1974 (89)
Como puede verse, la alteraciôn mâs frecuente corresponde 
a la necrosis de las fibras, que traduce un estado degenerative 
y afecta al 61% de los casos. ASTROM y COLS. 1961 (36) , senalan 
la presencia de alteraciôn segmentaria de las fibras musculares 
con hialinizaciôn, degeneraciôn granular y vacuolas. Las fibras 
mayores median de 90 a 100 micras de diâmetro, mostrando cambios
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estructurales que consistîan en un aumento de la densidad de 
granulaciôn citoplasmâtica, junto con pérdida de la estriaciôn - 
miofibrilar NICKEL y COLS. 1961 (96). Para SALICK y COLS. 1968 - 
(39), los diâmetros de las fibras van desde 20 a 115 micras, to- 
mando como diâmetro control 45 micras, no obstante AMSTROM y 
COLS. 1961 (36), han encontrado fibras de 15 micras de diâmetro. 
La distribucién de las fibras grandes y pequehas del mûsculo es 
irregular. A la vez que el tamaho es variable, la forma poligo—  
nal tiende a redondearse.
SPIRO y COLS. 1970 (43), han descrito en un cretino de 
très aho y medio atrofia prédominante de las fibras tipo I, anor 
malidades en la actividad enzimâtica oxidativa, acûmulos de glu- 
côgeno en el ârea subsarcolémica y distensiôn del retîculo endo- 
plâsmico. Después del tratamiento, el mûsculo era normal tanto - 
microcôpica como histoquîmicamente.
HURWITZ y COLS. 1970 (41), tras estudio histoquîmico de - 
4 biopsias de mûsculo en un paciente hipotiroideo, encontraron - 
disminuciôn de la actividad de la alfa-glucosidasa, normalidad - 
en la actividad de lactato y succînico deshidrogenasa. No hubo - 
evidencia de ningûn trastorno en el almacenamiento de glucôgeno. 
Como alteraciones nucleares, destacan el incremento en el nûmero 
de êstos en la regiôn subsarcolémica, correspondiente al 4 5%. En 
el 39% se encontraron en el centro de las fibras disponiéndose - 
en formas de cadenetas y en el 27% los nûcleos eran hiperplâsi—  
COS. Los cambios nucleares y la basofilia sarcoplasmâtica sugie­
ren el origen de una nueva regeneraciôn muscular.
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PEARCE y AZIZ 1969 (46), encontraron una marcada vacuoli- 
zaciôn de las fibras de gran diâmetro. Las vacuolas se localiza- 
ban principalmente en la parte central de las miofibrillas, como 
vacias o conteniendo restos granulares y fagocitos. Pequehos grâ 
nulos de lipofucsina fueron observados alrededor de los nûcleos 
en la regiôn subsarcolémica NORRIS y PANNER 1966 (38).
La presencia de mucoproteinas ha sido descrita por WATSON 
y PEARCE 1947 (200). Infiltraciones similares compuestas de muco- 
-polisacâridos han sido encontradas por BERHEISER 1955 (199), en 
el esternocleidomastoideo y por BREWER 1951 (34) en la lengua y 
miocardio.
ASBOE-HANSEN y COLS. 1952 (201), encontraron depôsitos 
crecientes de masas subsarcolémicas de forma semilunar en los 
cortes transversales y de espiral, en los cortes longitudinales - 
en 1 de cada 7 pacientes con hipotiroidismo. KISCHHEINER 1962 
(202), describiô lesiones similares en 6 de cada 10 mûsculos 
biopsiados de pacientes hipotiroideos. También SPIRO y COLS. 1970 
(43), los han encontrado en nihos cretinos. Para ASBOE-HANSEN y 
COLS. 1952 (201) , este material estâ formado por âcidos mucopoli 
sacâridos.
BERGOUIGNAN y COLS. 1967 (24), encontraron fibras anula—  
res en sus dos pacientes. Esto puede ocurrir en el mûsculo nor—  
mal, concretamente en el gastrocnemio, asi como en distrofias -
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musculares y miotônicas BETHLEM y WIJNGAARDEN 1963 (203). LAPRES 
LE y FARDEAU 1965 (204) , encontraron fibras anulares en 5 de 13 
pacientes con miopatia hipotiroidea. Es dificil conocer el signi 
ficado de estas fibras anulares en el hipotiroidismo, pero es po 
sible, como dice RAMSAY 19 74 (89), que pueda relacionarse con 
las propiedades mecânicas peculiares de los mûsculos en estos pa 
cientes.
Un foco de infiltraciôn crônica intersticial, ha sido de^ 
crito por FESSEL 1968 (40), en uno de sus très casos. GARCIN y - 
BERTRAND 1935 (205), describieron un paciente que ademâs de los 
cambios degenerativos y regenerativos, presentaba una infiltra—
ciôn masiva de histiocitos. RIMBAUD y PASSOVANT 1947 (13), en---
cuentran en uno de sus casos una marcada infiltraciôn de linfoci^ 
tos.
Recientemente, McKERAN y COLS. 1975 (206), han estudiado 
6 pacientes con miopatia hipotiroidea, antes y durante tratamien 
to con L-Tiroxina, realizando biopsias seriadas. Mediante técni­
cas histoquimicas han encontrado atrofia de fibras tipo II, mâs 
marcada en 3 casos, siendo éstos lo que tenian un mayor grado de 
miopatia. La anormalidad se corrigiô tras el tratamiento, excep­
te en un caso que aûn después de dos anos con tratamiento, la 
atrofia de fibras tipo II no se habi recuperado.
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Miopatia hipotiroidea. Estudio al microscopio 
electrônico
Como dice BERGOUIGNAN y COLS. 1967 (24), la microscopia - 
electrônica ayudada de la histoquimica aporta conocimientos im—  
portantes sobre la contracciôn muscular, hecho que incita al in- 
vestigador al estudio de las miopatias hipotiroideas desde este 
campo ultrastructural. No obstante, existe poca informaciôn res­
pecte a los hallazgos ultrastructurales de la miopatia hipotiroi 
dea, siendo a nuestro juicio GORI y COLS. 1971 (45), el que ofre 
ce una perspectiva mâs amplia.
HORWITZ y COLS. 1970 (41), encontraron degeneraciôn focal 
miofibrilar y engrosamiento del sarcolema. NORRIS y PANNER 19 6 6 
(38), no encuentran ninguna alteraciôn en el sarcolema ni en el 
reticulo sarcolëmico. No obstante, describieron cambios en âreas 
difusas, que consistian en aumento del nûmero de nûcleos subsar- 
colëmicos y migraciôn de êstos hacia el centro de la fibra. Los 
nucleolos eran prominentes en algunos nûcleos. Encontraron ausen 
cia de miofilamentos y rodeando a muchos de los nûcleos subsarco 
lêmicos existian grupos de mitocondrias y grânulos de lipofucsi­
na. Las âreas de basofilia sarcoplâsmica observadas a microsco—  
pia ôptica, ultraestructuralmente representaban segmentos local_i 
zados de desorganizaciôn estructural total. Los miofilamentos se 
hallaban desordenados y sôlo habia restos fibrilares. No existia 
evidencia de regeneraciôn muscular, a pesar de que la basofilia 
sarcoplâsmica ha sido considerada como indicaciôn del aumento
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del âcido ribonuclêico, el cual acompaha a la regeneraciôn museu 
lar ADAMS y COLS. 1962 (87). NORRIS y PANNER 1966, no encontra—  
ron aumento de ribosomas ni miofilamentos inmaduros en estas 
âreas. En otras âreas habîa una pérdida irregular de miofilamen­
tos que eran reemplazados en algunos puntos por glucôgeno. Segûn 
RAMSAY 1974 (89), la infiltraciôn por glucôgeno puede ser respon 
sable de la desorganizaciôn y pérdida de los miofilamentos. En - 
las âreas con cambios miofibrilares GODET-GUILLAIN y FARDEAU 
1970 (207), han observado dilataciones o proliferaciones del re­
ticulo sarcoplâsmico, llegando a formar "complejos tubulares".
NORRIS y PANNER 19 66 (38) , encontraron que un pequeho -
porcentaje de mitocondrias, presentaban inclusiones y disposi---
ciôn anormal de las crestas mitocondriales. Las inclusiones sôlo 
fueron observadas en la biopsia que precedîa al tratamiento, - 
mientras que la disposiciôn anormal de las crestas mitocondria—  
les se encontrô antes y después del tratamiento con hormona ti—  
roidea. Las inclusiones eran densas, redondeadas y de apariencia 
lipidica. Las disposiciones anormales de las crestan variaron 
desde las formas cuadradas a las lineales y paracristalinas. E£ 
tas configuraciones anormales mitocondriales se encontraron mâs 
frecuentemente en los grupos de mitocondrias que se situaban al­
rededor del nûcleo. No existia ninguna relaciôn entre las âreas 
donde se hallaban estas mitocondrias y las que mostraban pérdida 
de miofilamentos.
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Las mitocondrias muestran cambios estructurales, Asi 
GODET-GUILLAIN y FARDEAU 1970 (207), han demostrado en el inte—
rior de las crestas mitocondriales cuerpos rectangulares, com---
puestos por 4 hojas paralelas unidas transversalmente. PALACIO y 
COLS. 1975 (155), han comprobado este tipo de cuerpos en un caso 
de miopatia hipotiroidea. Otro tipo de inclusiones mitocondria—  
les, mâs amorfas, se han encontrado por GODET-GUILLAIN y FARDEAU 
1970 (207). Es muy dificil saber que significan estos cambios m^ 
tocondriales ya que han sido encontradas disposiciones similares 
de las crestas por LUFT y COLS. 1962 (208), en un caso de hiper 
metabolismô no tiroideo y por GUFTAFFSON y COLS. 1965 (209) , en 
ratas hipotiroideas y también hipertiroideas.
Grânulos de Lipofucsina en cuantia importante han sido - 
observados por NORRIS y PANNER 1966 (38), localizândose princi—
palmente bajo el sarcolema y alrededor del nûcleo y menos fre---
cuentemente en zonas mâs profundas de las fibras. La apariencia 
de los grânulos es variable, la mayorla presentaban una membrana 
délimitante y en su interior particules densas, gotas lipidicas 
y fibrillas cortas de origen desconocido. Al encontrar estructu- 
ras similares en el interior del citoplasma de les macrôfagos in 
tersticiales, sugirieron la posibilidad de que algunos de los 
grânulos de lipofucsina habian sido expulsados de las cêlulas 
musculares. Curiosamente, tras tratamiento con hormona tiroidea, 
demostraron la persistencia de numerosos grânulos de lipofucsina 
con gotas lipidicas muy prominentes, careciendo del componente - 
fibrilar observado en la biopsia que precedia al tratamiento.
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BERGOUIGNAN y COLS. 1967 (24) , en dos enfermos hipotiroi^ 
deos observaron abondantes miofibrillas en anillo situadas en la 
periferia de la fibra que adoptaban una direcciôn aberrante en - 
todos los pianos del espacio; salvo este hallazgo no presentaban 
ninguna anomalîa estructural. Encuentran acortamiento de los sar 
cômeros y estrechamiento de la banda Z. Al igual que NORRIS y 
PANNER 1966 (38), encontraron que algunos sarcômeros perifêricos 
se hallaban desintegrados y sus restos los constituian mitocon—  
drias, particules de glucôgeno e inconstantes estructuras fila—  
mentosas. No encontraron cambios en las mitocondrias, reticulo - 
sarcoplâsmico ni en el sarcolema. En los nûcleos no observaron - 
otra anormalidad que las descritas por microscopia ôptica.
No se han encontrado anormalidades en las plaças motoras 
por NORRIS y PANNER (38), ni por GODET-GUILLAIN y FARDEAU 1970 - 
(207).
GORI 1971 (45), observô abundantes mitocondrias que po—  
dian ser pequehas y densas; irregularidades en las linéas Z y de
sorganizaciôn de los miofilamentos, cuyo nûmero disminuido po---
dria originar atrofia fibrilar. El sistema reticulo endoplâsmico 
y el sistema T estaban alterados, existiendo acûmulos de glucôge 
no y modificaciones en las células satélites. Todas estas altera 
ciones eran mâs frecuentes e intensas en las fibras blancas.
Experimentalmente, GUSFAFFSON y COLS. (209), en ratas h±  
potiroideas tras tratamiento con I131, han encontrado alteracio—
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nés mitocondriales. Las mitocondrias estaban aumentadas de tama­
ho y nûmero, haciêndose el incremento numërico en la regiôn péri 
nuclear y entre las fibrillas. Algunas presentaban elongaciones 
que comprendîan varios sarcômeros. Estas mitocondrias asi como - 
las localizadas en las regiones interfibrilares tenian un aumen­
to relativo de crestas en su matriz. Estas crestas se ordenaban 
paralelamente, presentando algûn abultamiento debido al desplaza 
miento en zig-zag de las crestas. Los ângulos agudos de las cre_s 
tas parecian anastomosarse formando âreas anulares. El aparato - 
mitocondrial del mûsculo era 1,5 veces mayor de lo normal.
Respecto al significado de estos cambios estructurales, 
es dificil pronunciarse, ya que en los pacientes de NORRIS y PAN 
NER 1966 (38), y de BERGOUIGNAN y COLS. 1967 (24), muchos de los 
cambios estructurales persistieron tras el tratamiento tiroideo. 
Para SPIRO y COLS. 1970 (43) , las alteraciones musculares de los 
hipotiroideos, tanto en su grado como en su variedad, dependen - 
de la intensidad y duraciôn de la deficiencia hormonal. Para NO­
RRIS y PANNER 1966 (38) , no existe correlaciôn entre las manifes 
taciones musculares y el grado de hipofunciôn tiroidea.
En general, las alteraciones musculares de los pacientes 
hipotiroideos no son especificos de esta enfermedad IVERSEN y 
COLS. 1953 (210).
ADENDUM; .
La frecuencia de fibras anulares en la miopatia hipoti­
roidea, ha sido sehalada anteriormente por LAPRESLE y FARDEAU
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1965 (204) , en 5 de 13 miopatias hipotiroideas, su significaciôn 
al igual que la forma ciôn de masas sarcoplâsmicas no se han esta 
blecido. BETHLEM y VAN VIJNGAARDEN 1963 (203), tras un estudio - 
sistemâtico, encuentran fibras en anillo y masas sarcoplâsmicas 
en un gran nûmero de afecciones neuro-musculares, pero son sobre 
todo frecuentes en las distrofias miotônicas y en afecciones seu 
do-miotônicas, presumiento que alguna relaciôn puede tener entre 
las reacciones mecânicas y las alteraciones estructurales de es­
tos mûsculos.
5.b. En el hipertiroidismo
ASKANAZY en 1898 (81), escribiô ya acerca de las altera­
ciones anatomopatolôgicas de los mûsculos en esta entidad. Estu- 
diô 4 casos de necropsia con detalle y estableciô que una de las 
caracteristicas mâs preeminentes de este trastorno era la "lipo­
matosis generalizada" en la que grupos de células grasas se in—  
filtraban entre los haces musculares y a veces incluso entre las 
fibras musculares aisladas. Los mûsculos mostraban un color rojo 
pâlido. Desde el punto de vista microscôpico ademâs de la infil­
traciôn grasa existian atrofia de las fibras musculares con una 
disminuciôn global de sus diâmetros que algunas fibras llegaban 
hasta casi la desapariciôn total del sarcolema. Estos hallazgos 
iniciales: atrofia de fibras musculares en grado diverso, infil­
traciôn grasa igualmente de cuantia variable, y en otros casos - 
normalidad histolôgica, son los hechos bâsicos resehados en la -'
65
literatura y confirmado por diverses autores: MORGAN y WILLIAMS 
1940 (211), THORN y EDDER 1946 (66), QUINN y WORCESTER 1951 (67), 
HED y COLS. 1958 (103), GIMLETTE 1959 (107), WITFIELD y HUDSON - 
1961 (102), HARVARD y COLS. 1958 (108), SATOYOSHI y COLS. 1963 
a, b (76,77), RAMSAY 1966 (105), ENGEL 1966 (82), y ADAMS y COLS. 
1975 (87) .
ASBOE-HANSEN y COLS. 1952 (201), encontraron tras fija—  
ciôn en formol y tinciones rutinarias, que los mûsculos de 10 pa 
cientes con exoftalmos progresivo y de 21 pacientes con hiperti­
roidismo, eran rigurosamente normales. Sin embargo, tras la fija 
ciôn en acetato bâsico de plomo, se observô en la secciôn trans­
versal estructuras semilunares subsarcolémicas o medias-lunas, - 
en las muestras de mûsculos de todos los pacientes con exolftal- 
mos y en 9 de los 21 con hipertiroidismo. En las secciones long_i 
tudinales, observaron âreas filiformes siguiendo el eje longitu­
dinal de las fibras que mediante tinciones adecuadas, correspon- 
deria a un mucopolisacârido âcido parecido a la hialuronidasa. 
GIMLETTE 1959 (107), HARVARD y COLS. 1963 (108), ni ADAMS y COLS. 
1975 (87), no han demostrado en casos de miopatia tirotôxica las 
semilunas de ASBOE-HANSEN y COLS; utilizando las mismas técnicas 
de fijaciôn y tinciôn que dicho autor utilizara. Igualmente, la 
llamativa infiltraciôn de células grasas encontrada inicialmente 
por ASKANAZY 1898 (81), no ha sido encontrada posteriormente. De 
esta forma, ADAMS y COLS. 1975 (87), sugieren como probable, que 
los enfermos de ASKANAZY tuvie^en alguna otra enfermedad muscu—  
lar como degeneraciôn de Zenker o polimiositis; resumen dichos -
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autores que en el hipertiroidismo, las lesiones histolôgicas mu£ 
culares van desde la normalidad a grados variables de atrofia de 
las fibras, pequehos focos de degeneraciôn en las fibras y dis—  
creta infiltraciôn por células grasas. En ratas a las que exper_i 
mentalmente se les hace hipertiroideas, GERING y MITTELBACH 1968 
(212), han encontrado atrofia de fibras tipo I.
Los estudios ultraestructurales de PEARCE 1963 (213), 
ENGEL 1966 (82) y TSUJIHATA 1969 (214), ahaden informaciôn adi-- 
cional a las anteriores. En primer lugar, existe hipertrofia mi­
tocondrial que pueden alcanzar hasta el tamaho de 4 micras; mu—  
chas de la,s mitocondrias presentan alteradas sus crestas y susti 
tuidas por material amorfo, grânulos o fragmentos membranosos. - 
Estos fragmentos membranosos se ven a veces fuera de las mitocon 
drias como si fuesen liberadas o producidas por degeneraciôn de 
las mitocondrias. El hallazgo de grandes mitocondrias, ha sido - 
puesto en relaciôn con el aumento del consume de oxigeno muscu-- 
lar en el hipertiroidismo. Un segundo hallazgo ultraestructural 
es la paradôjica disminuciôn de mitocondrias en regiones circuns 
critas de las fibras musculares, a menudo asociadas a dégénéra—  
ciôn miofibrilar focal que comienza en el disco Z. Otro tercer - 
tipo de alteraciôn, consiste en la dilataciôn focal del sistema 
tubular transverso; normalmente, este sistema funciona conducien 
do el potencial de acciôn desde la superficie de la membrana a - 
las porciones mâs internas de la fibra muscular ENGEL 19 66 (82). 
Las fibras tipo I estân mâs afectadas que las II. Algunas fibras 
presentan depôsito de glucôgeno subsarcolémico. Ninguno de los -
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hallazgos ultraestructurales son especificos de la miopatia hi-- 
pertiroidea, ya que como ENGEL y MACDONALD 19 70 (215) afirman, - 
rara vez los hallazgos ultraestructurales son especificos de al­
guna miopatia. Aunque es incierto que los hallazgos ultraestruc­
turales puedan por si mismos explicar la debilidad muscular, es 
interesante como afirma ENGEL 19 72 (101) "que la debilidad muscu 
lar pueda tener un substrate morfolôgico".
IV. MIOPATIA TIROIDEA EXPERIMENTAL
A - HIPOTIROIDEA
La rata tiroidectomizada présenta disminuciôn de la acti 
\idad espontânea y una resistencia a la fatiga disminuida, estos
hechos fueron en principio atribuidos al sistema nervioso cen---
tral, ya que se corregia con anfetaminas y no con dinitrofenol, 
segûn observaciones de PASSOUANT y FONTAINE 1951 y 1954 (216, 
217), y MUSAJO 1958 (218). Sin embargo, SCHIVARTH 1956 (219), 
tras estîmulo del mûsculo gastronecmio, observô una fatigabili—  
d^d râpida que no era corregida por las anfetaminas, hechos que 
apoyaban el origen muscular.
HOFFMAN 1953 (220), INGOL 1957 (221) y OPPENHEIMER y 
COLS. 1964 (222), trabajando con ratas y conejos tiroidectomiza- 
dos, demostraron que los tiempos de contracciôn y relajaciôn mus
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culares estaban alargados. LAMBERT y SAYRE 1955 (182), en cone—  
jos tiroidectomizados demostraron alteraciones electromiogrâfi—  
cas y la apariciôn de una miopatia progresiva entre 4 y 8 sema—  
nas de la ablaciôn tiroidea, que se traducia histolôgicamente 
por la apariciôn de una filtraciôn lipidica intersticial del mû£ 
culo, alteraciôn del tamaho de las fibras y de la districuciôn - 
de los nûcleos. Estas alteraciones histolôgicas desaparec^an 
tras la administraciôn de triyodotironina: ASTROM 1961 (36),
HOCH 1962 (223), TATA 1964 (224).
No existe correlaciôn entre los estudios enzimâticos sê- 
ricos en el hipotiroidismo humano y los estudios en animales de 
laboratorio. Mientras en los humanos es muy frecuente la eleva—  
ciôn de la CPK y menos frecuentemente de otros enzimas, en la ra 
ta tiroidectonizada, no se eleva este enzima NUTTAL 1968 (225) .
A nivel del mûsculo cardiaco, la actividad de la CPK por gramo - 
de tejido hûmedo, estâ igualmente disminuida, tanto en la rata - 
tiroidectomizada como tratada con tiroxina: BERTOLINI y QUARTO - 
1958 (226).
Alteraciones histolôgicas ademâs de las sehaladas, han - 
sido estudiadas por DEN HARTOG y COLS. 1968 (227), en conejos ti^  
roidectomizados consistentes en la pérdida de la diferenciaciôn 
normal entre las fibras tipo I y tipo II, fenômeno que sucede en 
algunas distroficas musculares, pero con la diferencia de que es 
tas ûltimas no revierten tras tratamiento con tiroxina. Altera—  
ciones estructurales mitocondriales han sido encontradas por PE-
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LLEGRINO y COLS. 1963 (228), GUSTAFFSON y COLS. 1965 (209) y GO­
RI y COLS. 1971 (45), si bien estas alteraciones ocurren tanto - 
en el animal tiroidectomizado como tirotôxico.
En resumen, el déficit tiroideo experimental détermina - 
de forma constante lesiones musculares que desde el punto de vi£ 
ta histolôgico reproducen la miopatia tiroidea humana, siendo va 
riadas e inespecîficas. La mayoria de los estudios expérimenta—  
les, por otro lado escasos, han aportado hallazgos fundamental—  
mente histolôgicos.
B - HIPERTIROIDISMO
En el animal de experimentacién, la inducciôn de tiroto- 
xicosis, tras la administraciôn de tiroxina o de TSH, conlleva a 
la inducciôn de una miopatia con alteraciones del mûsculo esque- 
lético: DOBYNS y WILSON 1954 (136) y BOLLET y COLS. 1961 (229), 
y se piensa que la alteraciôn es primariamente muscular, mâs que 
a nivel de la uniôn neuromuscular: GIMLETTE 1959 (107), SANDER—  
SON y ADEY 1949 (79) y KITE y COLS. 1954 (230). Muestras de teji 
do muscular de animales hechos hipertiroideos con tiroxina, con- 
sumen mâs oxigeno que los mûsculos normales, McEACHERN 1935 (231)
Respecto a los enzimas musculares séricos, hay discusio- 
nes. En efecto, en el humano, FLEISHER y McCONAHEY 1965 (163), - 
HESS y COLS. 1964 (78) y PANGARO 1970 (169), demuestran valores 
disminuidos de CPK, mientras que SATOYOSHI y COLS. 1963a (76), -
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encuentran elevado este enzima. Experimentalmente, este aspecto
también es poco claro, ya que existen en los mamlferos diferen---
cias especie-especîficas: SZEPESI y FREEDLAND 1969 (232), LEE y 
COLS. 1970 (233), NOLTE y COLS. 1972 (234).
En estudios fisiolôgicos recientes, DENYS y HOFMANN 1972 
(235) , TAKAMORI y COLS. 1971 (236), han demostrado anormalidad - 
en el mecanismo contractil muscular del estado hipertiroideo. -
DENNYS y HOFMANN 1971 (235), encontraron que las tiras de dia---
fragma de rata tirotôxica se contraîan mâs râpido que lo normal, 
pero tras la estimulaciôn eléctrica se producîa una tensiôn tetâ 
nica mâs baja que en ratas normotiroideas, produce contracciones
musculares mâs débiles que las ratas normotiroideas. Estos ha---
llazgos pueden indicar una depleciôn o una utilizaciôn inadecua- 
da de los compuestos almacenados de alta energia en el mûsculo - 
tirotôxico. Los estudios electrofisiolôgicos en humanos de TAKA­
MORI y COLS. 1971 (236), muestran un acortamiento en la duraciôn 
delà contracciôn activa.
Los estudios bioquimicos en la miopatia tirotôxica huma­
na, confirman una disminuciôn significativa en Creatin fosfato y 
ATP en el mûsculo, SATOYOSHI y COLS. 1963a (76), y asi mismo de 
potasio, SATOYOSHI y COLS. 1963a(76) y MURAKAMI 1964 (237), aun­
que STAFFURTH y THOMPSON 1965 (238), no han demostrado esta de—  
pleciôn muscular de potasio. La sintesis protéica estâ descendi- 
da tras dosis altas de tiroxina, y él contenido protéico de los 
ôrganos es menor, habiéndose comprobado en fragmentos de biopsia
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hepâtica humana por NIKKILA y PITKANEN 1959 (239) y experimental 
mente en mûsculo de rata tirotôxica por FERRINI y COLS. 1959 
(240). HOCH y LIPMAN 1954 (241), observaron desacoplamiento de - 
la fosforilaciôn oxldativa e hinchazôn mitocondrial "in vitro", 
sin embargo, posteriormente se han puesto varias objeciones a e^ 
tos hallazgos, que en un principio habîan sido considerados im—  
portantes ya que permitirîan explicar sobre esa base la debili—  
dad muscular, en efecto, en primer lugar: las mitocondrias museu 
lares no mostraron hinchazôn en el hipertiroidismo, aunque si an 
mento del consumo de oxigeno, TAPLEY y COOPER 1956 (242), en se- 
gundo lugar ERNSTER y COLS. 1959 (243) enconctraron una muy dis- 
creta disminuciôn del cociente P;0 en mitocondrias humanas de 
mûsculos tirotôxicos y finalmente STOCKER y COLS. 1968 (244) , en 
contraron un cociente respiratorio normal y fosforilaciôn acopla 
da en mitocondrias aisladas de mûsculo tirotôxico humano. Como 
ya hemos comentado con anterioridad GERING y MITTELBACH 1968 
(2 1 2 ), en ratas hechas hipertiroides han encontrado atrofia de - 
fibras tipo I.
Desde el punto de vista ultraestrùctural existe también
informaciôn. Mientras las mitocondrias aisladas del cerebro, ba-
zo y testes de animales tirotôxicos no presentan hipertrofia ni
aumento del consumo de oxigeno, las mitocondrias del mûsculo es-
quelético, corazôn, rinôn e higado presentan ambos fenômenos
TAPLEY y COOPER 1956 (242), GüSTAFFSSON y COLS. 1965 (209) en ra 
«
tas. ENGEL 1966 (82) y TSUJIHATA 1969 (214) en humanos, han des- 
crito idénticos hallazgos.
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Respecte a las otras formas de hipertiroidismo con afec- 
taciôn muscular, comentaremos brevemente algunas peculiaridades. 
ENGEL 1961 (245) para ver la diferencia entre la parâlisis periô 
dica hipokalémica y la PPT, hizo hipertiroideo con T 3 y despuês 
con TSH a un paciente con parâlisis periôdica hipopotasémica, ob 
servando que no empeoraba su parâlisis con la tirotoxicosis ya—  
trogénica, pero sî cuando volvîa al estado eutiroideo tras supre 
si6 n de T 3 o TSH. Ademâs, ambos tipos de parâlisis ante la admi- 
nistraciôn intraarterial de epinefrina se comportaron de distin­
ta forma, mientras en la forma hipokalémica aparecîa una parâli­
sis precozmente, ésto no sucedîa asî en la PPT, ENGEL y COLS.
19 65 (246) , ENGEL 1972 (101), deduciendo estos autores que la 
anormalidad bâsica metabôlica debe ser distinta en ambos tipos - 
de parâlisis periôdica. Un estudio experimental humano, ha sido 
realizado también por ENGEL 1961 (125), para ver la relaciôn en­
tre la miastenia y el hipertiroidismo: en miasténicos inicialmen 
te eutiroideos, se les administré T 3 o TSH hasta hacerles hiper- 
tiroideos, empeorando en ambos casos la miastenia, el efecto de 
la TSH se bloqueaba al administrar yoduro sôdico, deduciéndose - 
que el efecto era la hormona tiroidea y no la TSH per se lo que 
empeoraba la enfermedad.
PATOGENIA DE LA MIOPATIA ASOCIADA A DISFUNCION TIROIDEA
V. PATOGENIA DE LA MIOPATIA ASOCIADA A DISFUNCION TIROIDEA
El mûsculo esquelético requiere para el normal manteni—  
miento de su estructura y funciôn, de una nonnofunciôn tiroidea. 
De tal forma que como veîamos anteriormente, cuando existe hiper 
funciôn tiroidea, aparecen atrofia y debilidad musculares. Por - 
otro lado, ante un estado de hipofunciôn tiroidea, se desarrolla 
una situaciôn de debilidad, contracciôn y relajaciôn muscular 
anormal y a veces atrofia o hipertrofia muscular. De ésto se de­
duce que el factor fundamental déterminante de ambas situaciones 
es el exceso o defecto de hormonas tiroideas. Esto es, en resu—  
men, lo que hoy podemos afirmar. A continuaciôn revisaremos la - 
patogenia de la miopatia hipotiroidea e hipertiroidea.
A " MIOPATIA HIPOTIROIDEA
En teoria, podrian incriminarse dos factores: la TSH y - 
las hormonas tiroideas. La miopatia hipotiroidea se présenta tan 
to con niveles de TSH elevados, en los casos de hipotiroidismo - 
primario, como con niveles de TSH descendidos, casos de hipopi—  
tuitarismo o de afectaciôn hipotalâmica, razôn por la que el fac 
tor TSH no debe ser considerado en la patogenia de la miopatla. 
El otro factor son niveles descendidos de hormonas tiroideas que 
podrian actuar por diferentes mecanismos. Uno es la hipotermia; 
asî WAAL-MANNING 1969 (247) ha demostrado que la hipotermia pro- 
longa el tiempo de duraciôn del reflexograma aquîleo. En el hipo
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tiroidismo LAMBERT y COLS. 1951 (56) han demostrado que la dis—  
creta disminuciôn de la temperatura muscular no es suficiente pa 
ra explicar la prolongaciôn del reflejo aquîleo présente en el -
hipotiroidismo. BUCHTHAL 1957 (248) ha senalado que el enfria---
miento del mûsculo tiende a prolongar el tiempo medio de dura---
ciôn del potencial de acciôn medido electromiogrâficamente; mien 
tras que, lo comunmente encontrado en el hipotiroidismo es todo 
lo contrario, es decir: potenciales de duraciôn acortada. Por to 
do lo dicho parece que los cambios de la temperatura corporal 
son de escasa importancia en cuanto a la sintomatologîa muscular 
del hipotiroidismo.
Es bien conocida la importancia que tienen el sodio y po- 
tasio para el mantenimiento del potencial de las membranas muscu 
lares. Se ha estudiado la potasemia en el hipotiroidismo, que es 
normal, AIKAWA 1941 (249) . Respecto a la sodemia, se ha demostra 
do aumento de la sodemia total y del volumen del espacio extra—  
celular, mientras que el sodio sérico esté descendido, ésto es - 
una hiponatremia dilucional: AIKAWA 1941 (249), SANDERS 1962 
(250). El calcio iônico, al igual que el magnesio que juegan un 
papel fundamental en la concentraciôn muscular, parecen no estar 
alterados en el sîndrome miotiroideo.
Los estudios ultraestructurales, tanto a nivel de M.E. - 
como a nivel bioquîmico, han permitido aducir nuevas hipôtesis. 
GUSTAFSSON y COLS. 1965 (209) en el hipotiroidismo experimental 
en ratas, encuentran mitocondrias en nûmero y tamano aumentadas.
79
HOCH 1967, 1968 (251,252) demuestra que las mitocondrias de ra—  
tas hipotiroideas contienen solamente el 2 0 % de la tiroxina nor­
mal y que su respiraciôn esté muy deprimida. TATA y COLS. 1963 - 
(253) confirman una disminuciôn de los enzimas de la cadena res- 
piratoria mitocondrial y secundariamente una disminuciôn de la - 
sîntesis protéica. MALEY 1957 (254) y KADENBACH 1966 (258) sena- 
lan una disminuciôn de los citocromos b y c en las mitocondrias 
de las ratas hipotiroideas. El resultado neto de un déficit de - 
hormona tiroidea sobre la mitocondria del mûsculo esquelético, - 
es la disminuciôn en la produçciôn de ATP. La funciôn sarcotubu- 
lar puede estar también afectada en el hipotiroidismo, asî PETER 
y COLS. 1970 (259) encuentran una captaciôn lenta del calcio por 
las vesîculas sarcotubulares en las ratas hipotiroideas. Como el 
mûsculo se contrae por la defosforilaclôn del ATP Inducida por - 
el calcio, que produce el entrecruzamiento actina-miosina, al es 
tar este mécanisme alterado, una consecuencla de esta alteraciôn 
serla la debilidad, sin embargo, no déjà de ser una hipôtesis.
B - MIOPATIA HIPERTIROIDEA
1. Miopatla tirotôxica
En teoria se deberlan conslderar très factores en la pa­
togenia de la miopatla: TSH, LATS y hormonas tiroideas elevadas
>4
La TSH, descendida en el hipertiroidismo, queda descartada. En - 
segundo lugar, el LATS (long-acting-stimulating hormone) que se
\ /
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ha demostrado en el 90% de los pacientes con'’enfermedad de GRA—  
VES, BLUM y COLS. 1967 (260), una immunoglobulina que se compor­
ta como un autëntiOD anticuerpo responsable de la excesiva pro—  
ducciôn de hormona tiroidea, HETZEL 1968 (261). Sin embargo, la 
miopatla revierte una vez controlado el hipertiroidismo, aunque 
persistan en suero niveles altos de LATS: KRISS y COLS. 1964 
(262) , por lo que es difîcil incriminer a esta sustancia como 
agente causal de la miopatla. Uno se encuentra finalmente frente 
a la excesiva producciôn de hormonas tiroideas como causa de de­
bilidad muscular. El mécanisme por el cual el exceso de hormona 
tiroidea inducirla la miopatla no esté aclarado. Asl, SATOYOSHI 
Y COLS. 1963a (76), han encontrado una disminuciôn del potasio - 
intramuscular en hipertiroideos, al igual que senala MURAKAMI 
1964 (237), sin embargo, STAFFURTH y THOMPSON 1965 (238) no en—  
cuentran esta alteraciôn. En 1954 cuando HOCH y LIPMANN (241) ob 
servaron que la tiroxina producla hinchazôn mitocondrial y desa­
coplamiento de la fosforilaciôn oxidativa "in vitro", la explica 
ciôn de la debilidad muscular parecla évidente. Sin embargo, po£ 
teriormente han surgldo varias objeciones frente a que este meca 
nismo fuese importante en la miopatla tirotôxica. En primer lu—  
gar, las mitocondrias del mûsculo hipertiroideo no se hinchan en 
presencia de tiroxina, sino que aumenta la captaciôn de oxigeno 
(por miligramo de proteina) segûn TAPLEY y COOPER 1956 (242) , TA 
PLEY 1964 (263) . En segundo lugar, ERNSTER y COLS. 1959 (243) en 
contraron una muy discrete disminuciôn en el cociente P:0, traba 
jando en mitocondrias aisladas de mûsculo humano hipertiroideo^ 
Finalmente, STOCKER y COLS. 1968 (244) encontraron un cociente -
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respiratorio normal y una fosforilaciôn acoplada en mitocondrias 
de mûsculo humano hipertiroideo. SATOYOSHI y COLS. 1963a (76) 
han demostrado una disminuciôn de creatina fosfato y ATP en el - 
mûsculo humano hipertiroideo, lo que unido a la inhibiciôn de la 
cretinkinasa producida por el exceso de tiroxina, ASKONAS 1951 - 
(264), son factores que condicionan la sîntesis de fosfocreatina 
y que podrîa explicar la debilidad muscular. Realmente, en estos 
momentos,desconocemos cual es el mécanisme bÛLsico que explique - 
la debilidad en la miopatla tirotôxica.
2. Parâlisis periôdica tirotôxica (PPT)
El mécanisme de esta PPT debe ser distinto de la parâli­
sis periôdica hipopotasémica, ya que: 1) el sujeto con parâlisis 
periôdica hipopotasémica no empeora al hacerse hipertiroideo 
tras la administraciôn de tiroxina o TSH, ENGEL 1961 (245); 2) 
LAMBERT y ENGEL 1972 (265), tras la administraciôn intraarterial de 
nor-epinefrina, producen una parâlisis en el case de parâlisis - 
periôdica hipopotasémica, mientras que no sucede nada en el PPT, 
ENGEL y COLS. 1965 (246), ENGEL 1973 (266). Los estudios bioqul- 
micos recientes de AU y YEUNG 1972 (120) y de TAKAGI y COLS. 1972 
(121), sugieren que durante los ataques de parâlisis en la PPT, 
el retlculo sarcoplâsmico no tiene capacidad para secuestrar ca^ 
cio del espacio miofilamentoso. ENGEL y LAMBERT 1969 (267) y EN­
GEL 1972 (101), piensan que las alteraciones ultraestructurales 
y bioqulmicas son reactivas y que la anormalidad bâsica reside -
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en la superficie de la membrana de la fibra muscular que se hace 
eléctricamente inexcitable durante los ataques. Si esta hipôtesis 
es correcta, se podrîa asumir que las hormonas tiroideas causan 
parâlisis periôdica al poner de manifiesto una anormalidad laten 
te y preexistente en la superficie de la membrana de la fibra 
muscular en aquêllos pacientes que desarrollan PPT cuando se ha- 
cen hipertiroideos.
3. Miastenia Gravis y Enfermedad de Graves
La razôn de la asociaciôn de miastenia gravis e hiperti­
roidismo, no es conocida. Se han aducido por OSSERMAN y COLS. - 
1967 (126) razones de base immunolôgica; segûn estos autores el 
50% de enfermos con hipertiroidismo tienen anticuerpos circulan­
tes frente a tejido muscular, tiroideo y timo. En los pacientes 
miasténicos hipertiroideos, la incidencia de anticuerpos circu—  
lantes es del 41%, mientras que en los miasténicos con funciôn - 
tiroidea normal es solamente del 17%. SIMPSON 1969 (268) ha suge 
rido que si la producciôn de anticuerpos fuera un indicador de - 
un proceso autoimmune generalizado y la miastenia gravis fuese - 
una enfermedad autoimmune, entonces ambas enfermedades deberîan 
ser secundarias al estado immunitario alterado en cualquiera de 
las dos situaciones. Otra posible explicaciôn serîa que las hor­
monas tiroideas tendrîan un efecto directo sobre la uniôn neuro­
muscular, bien afectando la cantidad de acetil-colina liberada - 
del nervio terminal o alterando la sensibilidad de la regiôn -
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postsinâptica a las cantidades de acetil-colina liberadas por el 
impulso nervioso, de hecho esta hipôtesis tiene apoyo en los re- 
sultados obtenidos por HOFFMANN y DENYS 1972 (269) , quienes han 
evidenciado una disminuciôn en la amplitud de los potenciales de 
la plaça motriz en animales hipertiroideos.
4. Oftalmoplejia exoftâlmica
A pesar de todos los conocimiéntos actuales respecto a - 
la hiperfunciôn tiroidea, la patogénesis de las alteraciones ocu 
lares siguen sin estar esclarecidas. Inicialmente, tras el des—  
cubrimiento del LATS se creyô que éste serîa la causa de los 
trastornos oculares. El hallazgo de este factor en enfermos sin 
oculopatîa y su ausencia en casos extremos de oculopatîa, han 
puesto en duda la validez de esta asociaciôn: BONNYNS y COLS.
1968 (270), MCKENZIE y McCULLAGH 1968 (271), WERNER 1972 (272). 
WERNER, WEGELIUS y COLS. 1971 (138) han dirigido sus estudios ha 
cia los aspectos inmunolôgicos, identificando en el tiroides y - 
en otros tejidos extratiroideos IgE, IgM, IgG y Complemento, asî 
como cêlulas plasmâticas con IgM en su estroma. WERNER 1972 (272) 
afirma que a pesar de estos hallazgos, todavîa no estâ aclarado 
que éste sea el mecanismo a través del cual se produce la oftal- 
moplegia. El anélisis de los tejidos orbitarios en estos pacien­
tes demuestran: aumento del contenido de mucopolisacâridos, de - 
la cantidad de agua tisular, del tejido conectivo, de células ce 
badas, infiltraciôn linfocitaria, disminuciôn del contenido de -
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grasa orbitaria, segûn WYBAR 1957 (273). Los mûsculos extraocula 
res muestran edema y alteraciones degenerativas; KROLL y KUWARA 
1966 (274) . Segûn los datos de que actualmente se dispone, la 
afectaciôn ocular en el hipertiroidismo seria consecuencia de un 
aumento de la actividad secretora de los fibroblastos, RILEY 1972 
(275). El estimulo para el aumento de esta actividad permanece - 
desconocido, aunque se ha estudiado el espectro hormonal e immu- 
nolôgico, SISSON y VANDERBURG 1971, 1972 (276,277) han demostra­
do en cultivos tisulares una estimulaciôn de la producciôn de 
glucosaminoglicano por los fibroblastos derivados de tejidos or­
bitarios, inducido por estimulaciôn linfocitica. Los glicosamino 
glicanos por su actividad retentora de agua, CAMPO 1970 (2 38), - 
han sido incriminados en la producciôn de la proptosis ocular, - 
HADDAD 1967 (279).
VI. HIPOTESIS
Desde hace ahos, tenîamos la impresiôn que la miopatla 
en el hipotiroidismo era mâs frecuente de lo que estaba resenado 
en la literatura, sin embargo, este aspecto, como ya hemos comen 
tado no estaba perfectamente aclarado pues los estudios son esca 
SOS y no sistematizados. De hecho, tratados clâsicos y conoci—  
dos como los de WILKINS 1965 (255) y WILLIAMS 1974 (256), apenas 
mencionan la miopatla hipotiroidea. Asî pues, planteamos el estu 
dio con objeto de conocer la frecuencia de la miopatîa clînica, 
alteraciones enzimâticas musculares sêricas, alteraciones elec—  
tromiogrâficas e histopatolôgicas, en un grupo de enfermos adul­
tes. De esta forma nos permitirîa conocer ademâs de la frecuen—  
cia de la miopatîa, la existencia o no de interrelaciôn entre 
los anteriores parâmetros. Respecto al hipertiroidismo, estâ es- 
tudiada ampliamente la frecuencia de miopatîa en esta situaciôn, 
sin embargo, tenîamos interés en comparer un grupo de pacientes 
hipertiroideos en el cuâdruple aspecto clînico, enzimâtico, elec
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trofisiolôgico e histopatolôgico, cosa que a nuestro juicio no - 
estaba hecho sistemâticamente. Finalmente, los parâmetros altera 
dos en ambos grupos de enfermos deberîan normalizarse al situar 
a los pacientes en condiciones normotiroideas. El tiempo necesa- 
rio para esta reversiôn a la normalidad, e^ algo que también de£ 
conocemos.
VII. MATERIAL
Hemos estudiado a 27 pacientes adultos, 23 hembras y 4 - 
varones, con edades entre 28 y 75 anos. Del total del grupo, 18 
pacientes presentaban hipotiroidismo, siendo secundario en dos y 
primario en el resto. En 5 casos, el hipotiroidismo era debido a 
tiroiditis crônica. De los 18 pacientes hipotiroideos, 15 eran - 
hembras y 3 varones. La edad media para el grupo fué de 52 anos. 
La edad media para las hembraâ fué de 52,5 y para los varones de 
50 ahos. De los 9 pacientes hipertiroideos, en 6 casos existîa - 
un nôdulo autônomo y en 3 una hiperplasia difusa. De los 9 casos, 
8 eran hembras y 1 varôn. La edad media para el grupo de hipert^ 
roideos fué de 50,6 ahos, para las hembras 53,3 y el ûnico varôn 
ténia 29 ahos. En el cuadro n* 9, recogemos el nûmero de orden, 
edad, sexo y diagnôstico clinico. El diagnôstico de hipo e hiper 
tiroidismo, se basô en la determinaciôn de hormonas, tiroxina, - 
T-4 y triyodo-tironina, T-3, y TSH y en la gammagrafîa tiroidea.
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u- Edad S e x o D i a g n ô s t i c o  c l î n i c o
1 61 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
2 57 H H po r o  i d i smo p r i ma r i o t i r o i d i t i s
3 4 9 H H po r o  i d I smo p r i m a r i o
4 4 7 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o  t i r o i d i t i s
5 4 4 V H po r o  i d i smo p r i m a r i o  t i r o i d i t i s
6 61 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
7 4 9 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
8 45 H H po r o  i d i smo s e c u n d a  r  i o
9 52 H H po r o  i d i smg s e c u n d a  r i o
10 5 6 V H po r o  i d i smo p r i m a r i o
11 5 9 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
12 55 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
13 51 V H po r o  i d i smo p r i m a r i o
14 52 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
15 4 6 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o
16 53 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o - S t e i n e r t
17 25 H H po r o  i d i smo p r i m a r i o  t i r o i d i t i s
18 75 H H po r o  i d smo p r i m a r i o  t i r o i d i t i s
19 5 7 H H pe t i r o i d i smo n ô d u l o  a u t ô n o m o
2 0 29 V H pe t i r o i d i smo hoc  i 0  d i f u s o
21 55 H H pe t i r o i d 1 smo boc  i o d i f u s o
22 6 8 H H pe t i r o i d i smo h o c  i o d i f u s o
2 3 4 5 H H pe t i r o i d i smo n ô d u l o  a u t ô n o m o
24 74 H H pe t i r o i d i smo n ô d u l o  a u t ô n o m o
2 5 2 8 H H pe t i r o i d i smo b oc  i o d i f u s o
2 6 34 H H pe t i r o i d i smo b oc  i o d i f u s o
2 7 6 6 H H pe t i r o i d i smo boc  i o d i f u s o
CUADRO 9
M E T o D o s
VIII. METODOS
8.1. ESTUDIO CLINICO-MUSCULAR
En todos los pacientes se realizô historia clînica y ex- 
ploraciôn fîsica générales. Todos ellos fueron vistos en el De—  
partamento de Medicina Interna de 1st Ciudad Sanitaria "1^ de Oc- 
tubre" de Madrid. En todos se realizô un detallado balance clîn£ 
co muscular, valorando la fuerza en 6 grades. El grado 0 en que
existe ausencia de contracciôn muscular; grado 1 minima con---
traciôn muscular; grado 2 movimiento posible si se élimina la 
gravedad; grado 3 movimiento contra la gravedad pero no contra - 
la resistencia; grado 4 movimiento contra reslstencia pero sin - 
alcanzar fuerza normal y grado 5 fuerza normal. Ademâs, se r e a M  
zô exploraciôn general neurolôgica. Esta valoxaciôn de los gra—  
dos de fuerza muscular son los aceptados universalmente y propu£ 
nados por el Medical Research Council (285).
Se valorô en grades la atrofia muscular: 0 no atrofia; + 
atrofia discreta; ++ atrofia marcada; +++ atrofia muy intensa.
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Se excluyeron de este estudio aquéllos pacientes que 
eran portadores de enfermedades sistémicas o neoplasias.
3.2. ESTUDIO ENZIMATICO SERICO
Hemos estudiado en todos los casos la créâtin-fos foquina 
sa, CPK, la lacto dehidrogenasa, LDH, y las transaminasas AST y 
ALT. En algunos enfermos la aldolasa. Las determinaciones se han 
realizado en el suero, previamente al tratamiento asi como a la 
realizaciôn del EMG y a los estudios histopatolôgicos. En la evo 
luciôn se realizaron estudios control. La CPK se déterminé en un 
autoanalizado monocanal, técnica ultravioleta de BERGMEYER 1975 
(286), filtre interferencial 380-340 milimicras, a 25®C de tempe 
ratura, exprèsando el resultado en mU/ml, con un valor mèdio de 
19,05 en normales y una desviaciôn standard de 11,07, con un ran 
go de normalidad de 7 a 47 mU/ml.
La LDH se déterminé en un autoanalizador bicanal, reali- 
zândose la lectura en ultravioleta 340 milimicras, a 25®C de tem 
peratura, expresàndo el resultado en mU/ml, segûn técnica origi­
nal de WROBLEWSKI y LA DUE 1955 (287) , con un valor medio normal 
de 149 y una desviacién standard de 17,5, con unos rangos de nor 
malidad de 114 a 187 mU/ml.
La transaminasa AST, se déterminé por la técnica origi—  
nal de KARMEN y COLS. 1955 a,b (288,2 89) en un autoanalizador mo
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nocanal, con técnica ultravioleta con filtro interferencial 340- 
-380 milimicras, a 25°C de temperatura, expresândose el resulta­
do final en mU/ml. La media normal de 8,1, y la desviacién 
standard de 1,55, con un rango de normalidad de 5 a 11,2 mU/ml.
La ALT se déterminé por la técnica de KARMEN y COLS.
1955 a,b (288,289) en un autoanalizador monocanal con técnica ul 
travioleta con filtro interferencial 340-380 milimicras, a 25®C 
de temperatura, expresândose el resultado final en mü/ml. La me­
dia normal de 4,1 y la desviacién standard de 1,3 mU/ml, con unos 
rangos de normalidad de 1,5 a 6,7 mü/ml.
La aldolasa se déterminé por la técnica de BEISENHERZ y 
COLS. 1955 (290) en autoanalizador monocanal con técnica ultra—  
violeta con filtro interferencial de 340 milimicras, a 25*C de - 
temperatura, expresândose el resultado en ü/1. El valor medio 
normal de 2,14, la desviacién standar es de 0,68 con un rango de 
normalidad de 0,9 a 3,5 ü/1.
En todas las técnicas enzimâticas se utilizaron los 
Biochemica-Test-Combination, de los laboratorios BOEHRINGER MANN 
HEIM GMBH de Diagnostica. A continuacién expresamos los valores 
normales en nuestro laboratorio: COCA-MARTIN y COLS. 1976 (291).
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Enz  i ma X ± Il D . S . Ra ngo n o r m a l
C P K 1 9 , 0 5 2 2 , 1 4 7 a 4 7  ml l / ml
L D H 1 4 , 9 35 1 1 4  a 187  mü / ml
AST 8 , 1 3 , 1 5 a 1 1 , 2  mü / ml
A L T 4 , 1 2 , 6 1 , 5  a 6 , 7  mü / ml
A L D 2 , 1 4 1 , 3 6 0 , 9  a 3 , 4  mü / ml
El colesterol y los trîgidos del plasma se determinan en 
un autoanalizador bicanal segûn la técnica de LEON y TURRELL 
1970 (292) con un rango de normalidad para el colesterol entre - 
150 y 250 mgr./ml. Los triglicéridos por este método deben ser - 
inferiores a 150 mgrs./lOO ml.
8.3. ESTUDIO ISOTOPICO Y HORMONAL
El estudio de la curva de captaciôn tiroidea tras la ad­
ministraciôn oral de una dosis trazadora de 60 microcurios de 
1-131, determinândose los puntos de la curva a las 2, 5, 24 y 48 
horas. Los resultados se expresan en % de la dosis administrada. 
La gammagrafîa tiroidea se realizô a las 24 horas de la adminis­
traciôn de una dosis de 1-131, utilizando un gammâgrafo conven—  
cional dotado de un colimador de 55 agujeros paralelos, para 
energîa de 400 KeV y de un detector de INa activado con Talio de 
5 pulgadas.
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Se determinô tiroxina total, T-4 por RIA utilizando el - 
Kit de AMERSHAN (293) para RIA de T-4, con unos rangos de norma­
lidad entre 4,88 y 11,16 microgramos/100 ml, con una media de 
8,02 microgramos/100 ml y una desviaciôn standard de 1,57, e in- 
tervalo de confianza 95%. La T-3 fué determinada por RIA, utili­
zando el Kit de AMERSHAN (294) con unos rangos de normalidad en­
tre 0,76 y 2 ngrs./ml,rcon.una media de 1,38 y desviacién stan­
dard de 0,32, con un intervalo del 95% de confianza. La determi­
naciôn de TSH fué igualmente realizada por RIA, utilizando el 
HTS-H-RIA Kit de Abbot, con unos rangos de normalidad entre 0 y 
5 mU/ml (295). Las cifras superiores a 10 mU/ml son confirmato—  
rias de hipotiroidismo primario con este método. Los pacientes - 
n* 8 y 9 con hipotiroidismo secundario, se practicô el test de - 
TRH con infusiôn de 400 microgrs. de TRH sintética por via intra 
venosa segûn técnica de HALGÜER y COLS. 1971 (296).
Los anticuerpos antitiroideos se determinaron en el sue­
ro de los pacientes, titulando los anticuerpos antitiroglobulina 
y antiantigeno microsomal, por hemaglutinaciôn mediante el Kit - 
de Ames, SERA-TEK-THYROGLOBULIN Andibody Test 2901 y Thyroid Mi­
crosomal Antydody Esd 2902, segûn técnica de FUJIZOKI (297).
8.4. ESTUDIOS ELECTROFISIOLOGICOS
Se realizaron idénticas técnicas en todos los casos^ La 
temperatura de la habitaciôn se mantuvo entre 19 y 23®C.
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8.4.1. EMG ..
Se ha realizado estudio EMG de un mûsculo clinicamente - 
afecto, generalmente deltoides o cuadriceps, ver cuadros n^ 13,
27 y 38, en un electromiôgrafo MEDELEC, modelo MS-6, de 2 cana—  
les, provisto de unidad de retardo SDS-6 e inscrlptor en papel - 
fotogrâfico Kodak Linagraph 1895, o en un electromiôgrafo DISA- 
-1500, de 2 canales, con unidad de retardo 15G01 e inscriptor en 
papel 15F11 y unidad de control digital 15G05. El registro se 
efectuô mediante electrodo monopolar coaxial DISA 13L49, previa­
mente esterilizado.
El estudio EMG comprendia los siguientes aspectos, segûn 
BUCHTHAL y ROSENFALCK 1963 (177);
a) actividad espontânea muscular (en repose)
b) actividad de inserciôn
c) patrôn al mâximo esfuerzo (moffologîa y cunplitud me­
dia)
d) aislamiento de potenciales de unidad motora (duraciôn 
media e indice de polifasia)
8.4.2. Velocidades de conducciôn
Para el estudio de las velocidades de conducciôn, V. de
C., se utilizaron los mismos electromiôgrafos que para el estu—
dio del EMG.
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El electromiôgrafo MEDELEC disponîa de un estimulador 
NT-6 y un promediador AVM-62 de 200 ordenadas. El aparato DISA, 
provisto de un estimulador 15E05 y 15E07 y un promediador digi—  
tal 15G07.
Se realizô estudio de V. de C. motora en los nervios pe- 
roneo comûn, tibial posterior, cubital y médiane de un sôlo lado, 
ver cuadros 14, 28 y 40, mediante técnica del Institute de Neuro 
fisiologîa de Copenhague.
Se estudiô el valor de la latencia distal, V. de C., asî 
como la morfologîa y amplitud de los potenciales musculares evo- 
cados.
Se estudiô la V. de C. sensitive ortodrômica del nervio 
mediano con electrodes de aguja y estîmulo cutâneo en 15 casos, 
mediante técnica de BUCHTHAL y ROSENFALCK 1966 (298).
Se estudiô el valor de la V. de C. sensitive ortodrômica, 
asî como la amplitud y morfologîa de los potenciales nerviosos - 
sensitives evocados.
En todos los casos se comparô, tanto para la V. de C. mo­
tora como para la sensitive, los valores obtenidos con les patro 
nés de normalidad del Institute de Neurofisiologîa de Copenhague, 
BUCHTHAL (299), estableciendo un cociente entre el valor obteni- 
do y el esperado para la edad del paciente.
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8.5. ESTUDIO HISTOLOGICO Y MICROSCOPIA ELECTRONICA
Mediante anestesia local, sin infiltraciôn del tejido - 
muscular, fué extraido un fragmente cilîndrico de mûsculo, de - 
unas dimensiones de 1,2 por 0,2 cm. Una secciôn de este cilindro 
fué inmediatamente congelada en isopentane (metil-butano) (enfr_i 
ado en nitrôgeno liquide), transferido al nitrôgeno liquide, cor 
tado en criostato y utilizado para técnicas histoenzimâticas. 
(SDH, DPNH-Tétrazolium-Reductasam fosforilasas, fosfofructoquina 
sa, alfaglicero fosfato-dehidrogenasa y ATP-asa sin y con prein- 
cubaciôn, a pH 4,66 y 4,3) e histoquimicos (tricrômico modifica- 
do, PAS, SUDAN) . Un pequeho fragmente fué a su vez fi jade en 
glutaraldehido al 0,2%, tamponade en bufer fosfato, durante 24 - 
horas; posteriormente refijado en tetrôxido de osmio, deshidrata
do en alcoholes crecientes, embebido en epom y examinado a mi---
croscopio electrônico. El resto del fragmente fué fijade en for­
mol, incluido en parafina y cortado longitudinal y transversal—  
mente para tinciones morfolôgicas (hematoxilina, eoxina y PTAH). 
Las técnicas utilizadas por nosotros son las estandarizadas por 
ENGEL 1962 (300), ENGEL y BROOKE 1966 (301) y FIELDS 1966 (302), 
y utilizadas ampliamente en patologia neuromuscular; DUBOWITZ y 
BROOKE 1973 (303), CANCILLA 1973 (304), VERITY y COLEMAN 1973 -
(305).
IX. RESULTADOS
9.1. EN EL HIPOTIROIDISMO
9.1.1. Clînicos
En el cuadro 10 recogemos junto al n^ de ôrden, sexo y 
edad, el tiempo de evoluciôn de hipotiroidismo, la debilidad mus­
cular, el tiempo con debilidad, y la presencia de calambres museu 
lares dolorosos en extremldades. De los 18 casos, 15 eran hembras 
y 3 varones. La edad para las hembras oscllô entre 25 y 75 ahos, 
con una media de 52,5 ahos y en los varones entre 44 y 56 con una 
media de 50 ahos. La media para todo el grupo fuê de 52 ahos. Por 
la hlstorla clînlca de hlpotlroldlsmo, se podîa estlmar en 14 ca­
sos el tiempo de evoluclôn, que oscllaba entre 10 ahos y 6 meses, 
con un tiempo medlo de 3,75 ahos; en 4 casos no se ha podldo pré­
ciser el tiempo de evoluclôn del hlpotlroldlsmo.
En 14 casos, 77,7 % , se recoglô ya en la hlstorla clînlca 
el dato de pérdlda de fuerza muscular que pudo objetlvarse median
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te el balance muscular en 13 de elles. En 4 casos no referîan 
este dato en la historia clînica, sin embargo, en 1 de ellos pu­
do objetivarse pérdida de fuerza en la exploraciôn, siendo nor—  
mal en los otros 3 casos. La pérdida de fuerza era proximal a ni 
vel de cintura escapular y pelviana, de grado moderado 4/5 o +, 
o severo 3/5 o ++, siendo de destacar que en ninguno fuê muy se­
vere. El tiempo de evoluclôn de la pérdlda de fuerza muscular 
siempre en base a la hlstorla clînlca, se évalué en 14 enfermes, 
que oscllaba entre 1 mes y 6 ahos con una media de 6 meses; en - 
cuatro casos no se pudo preclsar el tiempo de evoluclôn de la 
pérdlda de fuerza muscular. 9 de los 14 casos que tenîan debili­
dad muscular, presentaban calambres musculares dolorosos, ésto - 
es en el 50% del total. Tan sôlo 1 caso (n^ 10), presentaba au—  
mento de la conslstencla muscular, sln hlpertrofla verdadera. 
Nlngûn caso presentaba atrofla muscular, nlngûn caso era porta—  
dor de trastornos sensorlaies ni cerebelosos. Tan sôlo 1 caso 
(n^ 16), presentaba mlotonîa con hlstorla familiar de enfermedad 
de Stelnert.
Nlngûn enferme era portador de boclo- 2 casos (n* 5 y - 
17) referîan eplsodios dolorosos eh reglôn anterior del cuello - 
con dlsfagla y flebre, prevlamente etlquetados de farlngltls. En 
2 casos (n^ 8 y 9), la hlstorla clînlca sugerîa hlpopltultarlsmo 
por necrosis hlpofisarla postparto y por necrosis hlpoflsarla 
tras la Implantaciôn de material radlactlvo respectlvamente.
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9.1.2. Enzimâticos y hormonales
Todos los casos de hipotiroidismo presentaban niveles sé 
ricos descendidos T-4 y T-3 en el suero. La T-4 oscilaba entre 0 
(indeterminable) a 3,4 mcgrs./lOO ml, con una media de 0,97 micro 
grs./lOO ml. La T-3 oscilô entre 0 (indeterminable) a 1,25 nano- 
grs./ml. La enferma con 1,25 ng/ml, habîa recibido medicaciôn - 
con L-T-3 debido a la situaciôn de urgencia que presentaba. La - 
media para la T-3 fuê de 0,4 ng/ml. Se determinaron los niveles 
de TSH en suero en 12 pacientes, con resultado superior a 40 mi­
cro U/ml que confirmaban hipotiroidismo primario en 12 de ellqs; 
en 2 casos los niveles de TSH estaban descendidos y no se eleva- 
ban tras la infusiôn de TRH, presentando ademâs secreciôn baja - 
de cortisol, confirmando el diagnêstico de Panhipopituitarismo. 
En 5 casos existîan anticuerpos anti-tiroglobulinas a tîtulo de 
1/400 a 1/6.400, junto a anticuerpos anti-antîgeno microsomal po 
sitivos, con tîtulos de diluciên entre 1/400 a 1/6.400. En 6 ca­
sos existîan ûnicamente anticuerpos antimicrosomales en suero, - 
con tîtulos entre 1/2.560 y 1/400. Se diagnostic^ de tiroidistis 
en base a los anteriores hallazgos en 5 de los 18 pacientes, o - 
en el 27,7 % como puede apreciarse en el cuadro n* 11.
La CPK en el suero estaba elevada en 13 de los 18 pacien 
tes, o en el 72,7 %. Las cifras oscilaron entre 425 y 15 mü/ml. 
La media para el grupo fuê 174,44, D.S 146,32.
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La LDH estaba elevada en 14 de los 18 pacientes, 77,7 % - 
del total, con oscilaciones entre los 170 y 699 mU/ml. Fué nor—  
mal en 4 pacientes, 22,2 %. La media para el grupo fué 319,5
D.S. 141,11.
La AST estaba elevada en 12 de los 18 pacientes, 66,6 %- 
del total, con oscilaciones entre 3 y 33 mU/ml, fuê normal en 7 
pacientes. La media para el grupo fuê 15,39 y la D.S. 9,17.
La ATL, estaba elevada en 9 pacientes o en el 50%, con - 
valores entre 2 y 24 mU/ml. Fuê normal entre los 15 restantes. - 
En los 5 casos en eque estaba elevada la ALT, tambiên lo estaba 
la AST y la CPK. La media para el grupo fuê 8,39 y la D.S. 6,56.
La aldolasa sêrica se déterminé en 13 de los 18 pacien—  
tes. Se encontré elevada en 4 de los 13 casos o en el 30,7 % de 
êstos. La media para el grupo fuê 2,44 y la D.S. 1,78.
Otras determinaciones realizadas y que hemos recogido en 
el cuadro n* 12 junto a los valores enzimâticos, fueron el cole£ 
terol total y los triglicêridos del suero. El colesterol total - 
estaba elevado en 13 de los 18 pacientes o en el 72,2 %, oscilan 
do entre 264 y 452 mgrs./lOO ml, con una media de 332 mgrs./lOO 
ml. En 5 fuê normal con una media de 213 mgrs./lOO ml y variacio 
nés entre 164 y 250 mgrs./lOO ml. Los triglicêridos se détermina 
ron en 17 pacientes, estando elevados en 13,76 %, oscilando en—
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tre 154 y 745 mgrs./lOO ml, con una media de 284,3 mgrs./lOO ml. 
En 4 casos fuê normal, oscilando entre 99 y 132 mgrs./lOO ml, - 
con una media de 115 mgrs./lOO ml.
9.1.3. Resultados electrofisiolêgicos
Se practicô EMG en los 18 enfermos hipotiroideos. En 15 
pacientes se realizê en el cuadriceps y en une de ellos, tambiên 
en el mûsculo pedio (paciente n^ 1) y en 3 pacientes se realizê 
en el mûsculo deltoides. La fuerza a nivel del mûsculo explorado 
fuê rigurosamente normal en 4 pacientes (n^ 3, 7, 13 y 17). En 4 
existîa pérdida moderada de fuerza muscular (n* 11, 12, 15 y 18) 
y en 10 casos la pérdida de fuerza era severa (n-“ 1, 2, 4, 5, 6, 
8, 9, 10, 14 y 16). En el cuadro n-® 13 recogemos estos aspectos, 
asî como los hallazgos mûs destacables del EMG.
En 13 de los 18 pacientes, 72,2 %, existîa un patrên mio 
pâtico, caracterizado por potenciales de amplitud y duraciên di£ 
minuidas y aumento de la polifasia. Uno de los pacientes (n^ 16) , 
presentaba descargas de elevada frecuencia tîpicas de miotonîa, 
y la enferma, padecîa una enfermedad de Steinert, ademâs del hi­
potiroidismo. En 5 de los pacientes, el EMG no presentaba patrên 
miopâtico, tan sêlo un paciente (n^ 3) presentaba un elevado in­
dice de polifasia del orden de 40%. Existîa un aumento de la ac- 
tividad de inserciên en 5 de los 18 pacientes, 27,7 %; esta ca—  
racterîstica ha sido considerada como signo de hiper-irritabili-
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dad. En un paciente se encontraron descargas seudomiotênicas en 
el mûsculo pedio (n^ 1) y que algunos autores lo clasifican como 
signo de hiper-irritabilidad muscular, en cuyo caso el 33% de 
los pacientes presentarîan signes de hiper-irritabilidad en el - 
EMG. Es destacable que 2 casos (n^ 11 y 18), presentaban una mio 
patîa clînica de grado leve, sin patrên EMG de afectaciên muscu­
lar. Por otro lado, 1 caso (n^ 7) no présenté miopatîa clînica, 
pero tenîa patrên miopâtico en el EMG.
Ninguno de los pacientes presentaban trastornos de la
sensibilidad. Se realizaron estudios de velocidades de conduc---
ciên motora y sensitive. En 8 casos se exploré ël nervio peroneo 
comûn, estando discretamente aumentada la latencia distal en los 
n^ 14 y 15. La velocidad de conducciên fué en todos normal. Los 
potenciales evocados eran normales salvo en el caso n* 15. En 
très casos la morfologîa de los potenciales evocados fueron poli 
fâsicos (caso n^ 1, 11, 13).
En 6 casos se estudiê la velocidad de conducciên motora 
del nervio tibial posterior. Las latencias fueron normales en 4 
y en 2 discretamente retardadas (caso n^ 13 y 18). La LVC estaba 
discretamente disminuidà en 5 de los 6 casos (11, 13, 15, 16 y - 
17). La amplitud del potencial evocado fuê normal en todos salvo 
en el caso n^ 15. El caso n^ 16 presentaba potenciales polifâsi- 
cos, esta paciente tenîa una enfermedad de Steinert.
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En 7 casos se estudiê en nervio mediano motor. La laten­
cia distal fuê normal en 6 y en el caso n^ 11 prolongada. Las ve 
locidades de conducciên fueron normales en 5 casos y enlentecida 
en 2 casos (n^ 11 y 15). La amplitud del potencial evocado fuê - 
normal en 6 casos y disminuidà en el caso n-® 15. En el caso nf - 
15 existian potenciales polifâsicos, siendo en el reste normal.
En 6 casos se estudiê el nervio cubital motor. Las laten 
cias distales fueron normales en 4 y prolongadas en 2 casos (n^ 
11 y 17). Las velocidades de conducciên fueron normales en todos 
los casos. La amplitud del potencial evocado fuê normal en 5 ca­
sos y disminuido en un caso, n-*^ 15. La morfologîa fuê en todos - 
normal. En 6 casos se estudiê el nervio mediano sensitive. La ve 
locidad de conducciên estaba enlentecida en 4 casos (n^ 11, 13, 
15 y 17) y normal en 2 casos. La amplitud del potencial evocado 
fuê normal en 4 casos y enlentecida en 2 casos (n^ 11 y 15). La 
morfologîa de los potenciales fué normal en 4 casos y polifâsico 
en 1 caso (n-® 11) .
En 5 casos se estudiê el nervio cubital sensitive. La ve 
locidad de conducciên estaba reducida en un caso (n^ 11), normal 
en el resto, siendo en todos de morfologîa normal. Estos résulta 
dos los expresamos en el cuadro n* 14.
112
9.1.4. Anatomopatolêgicos
Los criterios morfolôgicos fundamentales en las miopa---
tîas en general son segûn DRACHMAN y COLS. 1967 (306) y que ya - 
fueron sehalados por ERB en 1883 (307,308), variaciên en el tama 
ho de las fibras con fibras atrôficas redondeadas, junto a otras 
hipertrôficas, de distribuciôn irregular sin que aparezcan agru- 
padas; fibrosis y reemplazamiento adiposo endomicial; multiplica 
ciên y centralizaciên nuclear; anomalîas arquiecturales frecuen- 
tes como fibras en anillo, dehiscencia, masas sarcoplasmâticas; 
degeneraciên de las fibras musculares con necrosis y fagocitosis 
y en ocasiones presencia de fibras vacuoladas ÿ fenêmenos regene 
rativos. En el cuadro 15, encontramos entre 18 casos de hipo­
tiroidismo la existencia de 3 de reemplazamiento adiposo endofa£ 
cicular y discreto aumento focal del conectivo endofascicular, 
con conservaciên de la arquitectura fascicular. En el caso n^ 16 
presentaba ademâs una enfermedad de Steinert y es el caso que 
presentaba alteraciones miopâticas mâs intensas. En 16 de los 18 
casos, 88,8 %, existîa atrofia aislada de fibras y en todos 
existîa una correcta reversiên con las técnicas histoquîmicas. 
Mediante técnicas histoenzimâticas, diaforasas SDH, DPNH tétra­
zolium reductasa y ATPasas, hemos valorado la existencia de - 
acûmulos de material granular subsarcolémico fuertemente positi­
ve para SDH y DPNH tétrazolium reductasa, enzima présente en las 
mitocondrias, encontrando en los 16 de los 18 casos estos acûmu­
los en las fibras tipo I, siendo de leve intensidad en 11 y mâs 
intensa pero moderada en 5 casos. Existîan fibras con irregula 
ridades en la distribuciên de la red enzimâtica oxidativa en 14
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casos, siendo la intensidad leve en 10 e intensa en 4. En 13 ca­
sos existian âreas mudas o silentes para enzimas oxidativos, 
bien ûnicas o multiples por cada fibra, en todo similares al co­
re y que hemos denominado "similar al core"; estas estructuras - 
core-like existian en pequeha cuantia en 6 casos, en moderada en 
4 y en gran cuantia en 3. Estos hallazgos los resumimos en el - 
cuadro n^ 16.
En el cuadro n^ 17 recogemos el diâmetro medio de las fi 
bras musculares tras el contaje de al menos 100 fibras por cada 
mûsculo, en donde se aprecia la normalidad en todos ellos del - 
diâmetro medio, considerando en el var6n de 40-80 micras y en la 
hembra de 30-70 micras. Se ha hecho la diferenciaciên entre las 
fibras tipo I y II en base a su reacciôn histoquimica con ATPasa 
preincubaciôn a pH 9,4, considerando tipo I a las mâs negativas 
y tipo II a las mâs positivas. En el cuadro n^ 18, recogemos la 
distribuciên de las fibras tipo I segûn diâmetro, observândose - 
solamente en el caso n^ 16 fibras atrêficas de 10 micras y en el 
caso n^ 9 de hasta 20 micras. Los casos que presentan fibras de 
30 micras corresponden a hembras y estân dentro de la normalidad. 
En el limite superior se han observado los casos n^ 1, 3, 5, 13 
y 17 con fibras de 80 micras que con la excepciên del caso n* 5, 
varên, son testimonio de un cierto grado de hipertrofia muscular. 
En el cuadro n^ 19 recogemos el porcentaje, diâmetro medio, des- 
viaciên standar y coeficiente de variabilidad de las fibras tipo 
I, no habiendo tabulado los casos n^ 12 ya que con ténicas histo
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quîmicas, todas las fibras musculares se comportaban como fibras 
tipo II y el n* 14 que por dificultades técnicas no pudo medirse 
todos los parâmetros. El porcentaje de las fibras tipo I oscilé 
entre 28 y 73 por ciento, siendo el habituai entre 36 y 39 por - 
ciento y el diâmetro de las fibras tipo I oscilô entre 27 y 64 - 
micras; la paciente 16 que presentaba una enfermedad de Stei­
nert era la que tenîa un diâmetro menor de las fibras, 27 micras; 
en el resto de los casos, el diâmetro medio entra dentro de la - 
normalidad. La desviacién standar estaba dentro de la normalidad, 
aproximadamente 10, en los casos n^ 4, 11 y 16, disminuido en - 
los casos 6, 7, 8, 9 y 13, y en el limite mâximo de la normali—
dad en los casos 1, 2, 3, 5, 15 y 17, pudiéndose considerar prâc
ticamente normal. El coeficiente de variabilidad estaba dentro - 
de limites normales (hasta 250) , en todos los casos a excepciên 
del caso n^ 16 que fué de 278, por tanto, no es valorable ningûn 
factor de atrofia ni hipertrofia de las fibras tipo I, salvo el 
caso n^ 16 portadora de una enfermedad de Steinert.
En el cuadro n^ 20, recogemos la distribuciên del porcen 
taje de las fibras tipo II con respecto a su diâmetro. Existen - 
fibras atrêficas de hasta 10 micras en los casos 4, 6, 14, 16, - 
17 y 18, cuyo porcentaje oscila entre el 2 y 30 por ciento de 
las fibras tipo II. Fibras atrêficas de hasta 20 micras se obser 
van en los casos 1, 2, 3, 8, 11 y 15; en el caso n* 5, el 1 por
ciento de las fibras mide 30 micras. En el resto de los casos no
es valorable la presencia de atrofia. Por dificultades técnicas
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no hemos podido valorar los casos 10 y 12. Existe una poblaciôn 
de fibras hipertrôficas en los casos 3 y 13 de hasta 80 micras.
En el cuadro n* 21 recogemos porcentaje, diâmetro medio, 
desviaciôn standar y coeficiente de variabilidad para las fibras 
tipo II o fibras pâlidas de contracciôn râpida, habiéndose ex--- 
cluido del mismo, los enfermos ya citados. El porcentaje de las 
fibras tipo II oscilô entre el 27 y 72 por ciento, siendo lo nor 
mal entre el 61 y 64 por ciento. El diâmetro medio oscilô entre 
20 y 63 micras, no habiéndose podido valorar en el caso n-® 10. - 
La desviaciôn standar estâ por encima de los limites normales en 
los casos n^ 1, 3, 4, 7, 13, 15 y 16. El coeficiente de variabi­
lidad es anormal (normal hasta 250), en los casos n^ 1, 2, 4, 6, 
7, 8, 11, 15, 16, 17 y 18. Unicamente los casos 5 y 9 presen­
tan estos parâmetros dentro de limites normales, lo que testimo- 
nia una atrofia prâcticamente constante de las fibras tipo.II 
en este grupo de hipotiroideos.
En el cuadro n*® 22, recogemos los subtipos de fibras ti­
po II. Con técnicas histoenzimâticas segûn BRpOKE y KAISER 1970 
(309), se pueden diferenciar très subtipos de fibras variando el 
pH de la preincubaciôn a la tinciôn ATP-asa, durante cinco minu­
tes, de esta forma a pH-âcido (4,6 y 4,3), a la vez que se anula 
la reactividad de la ATP-asa en las fibras II-A y B invierte la 
reacciôn en las fibras tipo I.
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A T P - a s a
T i p o  I I pH 9 , 4  pH 4 , 6  pH 4 , 3
I I - A  + + +
I I - B  + + +  + + +
I I -  C + + +  -  + +
En este cuadro n-® 22, excluidos los casos n-® 10 y 14 ya - 
que no hicimos tinciones a las preincubaciones citadas, es de se 
halar el caso n^ 12 en que todas las fibras se comportan como f^ 
bras II-C y la existencia del 15 por ciento de estas fibras en - 
el caso n-® 15, estando ausentes por completo en 14 de los 16 ca­
sos evaluados. El porcentaje de las fibras tipo II-A oscilô en—  
tre 17 y 74 por ciento y las fibras II-B entre 26 y 83 por cien­
to.
En el cuadro n^ 23, recogemos el factor de anormalidad - 
de las fibras tipo I y II. Este factor se ha obtenido de la suma 
de la desviaciôn standard y el producto de la raiz cuadrada del 
coeficiente de variabilidad:
DS + /C.V
siendo lo normal 250. Se puede observer para las fibras tipo I, - 
cômo este factor es anormal en 4 casos (n^ 1, 2, 16 y 17). Sin - 
embargo, este coeficiente es superior a 250 en 13 de los 15 casos 
tabulados, para las fibras tipo II. Por falta de estos datos, no 
hemos podido obtenerlo en los casos n^ 10, 12 y 14.
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N2 Sexo Edad Anes con H i p o t î  r o î d . D e b î1 idad
Anos con 
Deb i 1 idad Calambres
1 H 61 2 + + 2 ■ +
2 H 57 4 + + 3 +
3 H 49 2 - — -
4 H 47 1 + NP -
5 V 44 3 + + 1 +
6 H 61 2 + + 2 +
7 H 49 NP - - -
8 H 45 5 + NP +
S H 52 12 + 2 . -
10 V 56 NP + 1 /1 2 -
11 H 59 6 /1 2 + 6 /1 2 +
12 H 55 10 + 2 /1 2 -
13 V 51 2 - - -
14 H 52 4 + 6 +
15 H 46 2 + 2 +
16 H 53 NP +++ NP +
17 H 25 3 - - -
18 H 75
X 52 
V 50 
H 5 2 ,5
NP + NP
CUADRO N* 10
HIPOTIROIDISMO
118
N2 Sexo Edad m ic r o /1 0 0  m l .
?3  
n g / m l .
TSH
n U / m l
An t ic u erp os  A n t i  
T i r o g l o b ë .  Microsomal
1 H 61 0 0 , 2 8 >40 Neg. 1 /4 00
2 H 57 2 . 5 0 , 4 8 ND 1 /4 0 0 1 /400
3 H 49 0 0 ND Neg. 1 /1600
4 H 47 0 0 , 1 5 >40 1 /4 00 1/6400
5 V 44 2 , 5 0 , 5 3 ND 1 /600 1/2500
6 H 61 2 , 8 0 , 5 3 ND Neg. 1 /2 560
7 H 49 2 , 3 0 , 5 0 >40 Neg. 1 /1600
8 H 45 0 , 9 0 , 4 7 4 , 2 Neg. Neg.
9 H 52 0 0 2 , 9 Neg. Neg.
10 V 56 0 0 ND Neg. Neg.
11 H 59 1 ,4 0 , 6 >40 Neg. -
12 H 55 0 0 , 3 7 >40 Neg. Neg.
13 V 51 0 0 , 6 4 >40 Neg, 1/1600
14 H 52 0 0 ND Neg. Neg.
15 H 46 0 0 , 4 4 325 Neg. Neg.
16 H 53 3 , 4 1 ,25 >40 Neg. 1 /400
17 H 25 0 0 , 3 0 167,5 1 /6 400 1/6400
18 H 75 1 ,7 0 , 8 8 116 1 /6 400 1 /6400
CUADRO N* 11
HIPOTIROIDISMO
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N-
CPK 
mU/m 1
LDH 
m U / m ] .
AST  
m U / m l .
ALT  
mli/m 1 .
A ld o la s a  1 
mU/1.
C o l e s t e r o l  
m g / 1 0 0  m l .
T . G . C .
m g / 1 0 0  ml .
1 3 9 4 3 5 8 14 9 -  - 3 1 2 2 2 0
2 2 5 3 6 9 9 16 6 — 2 6 0 160
3 3 3 0 29 7 21 24 -  — 3 0 3 ‘ 191
4 141 34 5 10 2 1 , 7 2 8 2 183
5 3 3 8 3 8 4 16 4 5 , 6 3 2 4 7 4 5
6 95 2 0 6 4 2 -  — 2 0 6 101
7 15 171 6 3 1 ,30 3 0 8 3 0 6
8 22 170 3 3 2 , 1 2 4 8 4 3 5
9 87 342 29 6 0 , 0 9 164 99
10 108 181 18 11 1 , 3 3 3 0 19 2
11 1 40 2 8 6 23 19 2 , 6 2 5 0 170
12 3 9 4 4 9 3 30 16 4 , 3 3 4 0 -
13 2 3 3 185 14 9 3 2 9 0 15 4
14 95 3 8 2 18 9 -  — 4 1 9 1 29
15 4 2 5 4 9 4 33 16 5 , 1 4 5 2 5 0 8
16 30 3 4 8 8 2 0 , 4 0 2 0 0 160
17 16 2 1 0 10 8 1 , 7 3 5 5 1 32
18 24 2 0 0 4 2 4 , 5 3 4 8 2 7 2
Normal -7 a 47 114 a 187 5 a 11 , 2 1 , 5  a 6 , 7 0 , 9  a 3 , 4 150  a 250 i n f . a  150
CUADRO NA 12
HIPOTIROIDISMO
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EMG - HIPOTIROIDISMO
u- Musculos Fuerza
. Ampli tud 
Max. es fue rzo
Duraciôn p o ten c ia  
les  en % de la  N. P o l i f a s l a
Otras  
C a r a c t e r î s t  icas
1 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà - 4 0 33% Salva  de al  ta  
f r e c u e n c i a  en M. 
Pedio
2 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà -25 90%
3 Cuadriceps 5 / 5 Normal Normal 40% A c t i v i d a d  in s e r -  
c iôn aumentada
4 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà - 2 9 , 9 14,2%
5 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà Disminuidà A c t i v i d a d  i n s e r -  
c ion  aumentada
6 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà Disminuidà 60% A c t i v i d a d  i n s e r -  
c iôn  aumentada
7 Cuadriceps 4 - 5 / 5 Di sminuida Disminuidà Abundante
8 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà -25 2 t ,7 %
9 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà - 2 6 , 5 19% '
10 Del to  ides 3 / 5 Disminuidà -1 8 60% A c t i v i d a d  i n s e r -  
c iô n  aumentada
11 D e l t o id e s 4 / 5 Normal Normal 11,7%
12 Cuadriceps 4 / 5 Normal - 28,6 39,4%
13 Cuadriceps 5 / 5 Normal - 1 1 , 8 12,5%
14 Cuadriceps 3 / 5 Disminuidà Disminuidà Abundante A c t i v i d a d  i n s e r -  
c iôn  aumentada 
Formas a b i g a r r a -  
das 80%
15 Del to  ides 4 / 5 Normal -30 75
16 Cuadriceps 3 / 5 M io ton ia M io ton ia M io to n ia M i o t o n i a .  S t e i ­
n e r t
17 Cuadriceps 5 / 5 Disminuidà +15,5% 12
18 Cuadriceps 4 - 5 / 5 Normal -9,2% 2 6 , 3
CUADRO N® 13
HIPOTIROIDISMO
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Caso n -
A l t e r a c i o n e s
m i o p â t i c a s
A t r o f i a  de 
f i b r a s  a i s l a d a s
Revers ion  
h i s t o q u i m i c a
1 - ++ +
2 - + +
3 - + +
4 - ++ +
5 -
+
+
6 -
+
+
7 - - +
8 - + + -
9 - + +
10 + + +
11 - + +
12 +
++ +
13 -
-
+
14 - 4-+ +
15 - + +
16 ++ + + +
17 - + + +
18 - + + +
CUADRO Nû 15
HIPOTIROIDISMO
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A c u m u l o s  
m i t o c o n d  r i a l e s
F i b r a s  
c a  rcorn i d a s
E s t  r u c t u  r a s  
s i m i l a r - c o r e
1 + + + +
2 + + + + +
3 - - +
4 +  ■ + + + + +
5 + + + + +
6 + + + + +
7 + - -
8 + + +
9 + + +
10 + - -
11 ’ + + + + +
12 + + + + +
13 + + - -
14 - + + + + +
15 , + + -
16 + + + -
17 + + . +
18 + + + +
CUADRO 16
HIPOTIROIDISMO
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Caso n - 10 20 30 40 50 60 70 80
D i â m e t r o  medio  
m i c r a s
1 0 2 17 32 23 16 8 2 59
2 0 4 15 34 29 14 4 0 44
3 0 4 5 21 35 27 5 3 50
4 2 6 14 17 33 22 6 0 42
5 0 0 1 13 24 35 16 7 56
6 3 21 33 22 17 4 0 0 34
7 0 0 2 19 41 33 5 0 52
8 0 3 13 26 38 20 0 0 46
9
10
11
0 1 23 46 25 4 1 0 41
0 1 18 44 27 10 0 0 42
12 - - - - - - '7 - 34
13 - 0 0 4 17 37 27 15 63
14 30 - - - - - • 4 - -
15 0 1 4 17 31 28 19 0 53
16 5 21 44 29 1 0 0 0 42
17 4 7 33 19 14 13 8 2 41
18 17 10 42 24 7 0 0 0 30
CUADRO N& 17
HIPOTIROIDISMO
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Caso n - 10 20 30 40 50 60 70 80 m ic r a s
1 0 0 4 16 20 15 8 2
2 0 0 9 24 24 12 4 0
3 0 0 Q 4 4 12 4 2
4 0 0 0 8 18 20 6 -
5 0 0 0 11 23 19 9 2
6 0 0 3 16 15 4 0 0
7 0 0 0 2 14 31 5 0
8 0 0 0 17 27 20 0 0
9 0 1 16 20 6 0 0 0
10 - - - - - - - -
11
1 0
0 0 13 33 21 5 0 0
1 z
13
1L
0 0 0 0 7 20 14 5
1 4
15 0 0 1 16 24 18 12 0
16 2 3 24 17 0 0 0 0
17 0 0 0 8 11 13 8 2
18 0 0 28 22 7 0 0 0
CUADRO N* 18
HIPOTIROIDISMO. DIAMETRO FIBRAS TIPO I
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Caso % D i â m e t r o  medlo  m i c r a s DS C . V .
1 66 52 12 231
2 73 47 11 225
3 28 58 11 184
4 52 55 9 162
5 66 56 11 198
6 38 45 8 174
7 52 58 7 115
8 64 50 8 152
9 43 37 7 194
10 33 - -
11 72 40 9 217
13 46 64 8 , 7 136
15 71 53 11 207
16 46 27 9 278
17 42 56 11 204
18 57 36 7 194
Normal 36 V 61 V 10 < 250
39 H 53 H
CUADRO 19
FIBRAS TIPO I
127
Caso n - 10 20 30 40 50 60 70 80 m ic r a s
1 0 2 13 16 3 1 0 0
2 0 4 6 10 5 2 0 0
3 0 4 5 17 31 15 1 1
4 2 6 14 9 15 2 0 0
5 0 0 1 2 6 16 6 3
6 3 21 30 6 2 0 0 0
7 0 0 2 17 27 2 0 0
8 0 3 13 9 11 0 0 0
9 
1 n
0 0 7 26 19 4 1 0
11 
1 9
b 1 5 11 6 5 0 0
1 L
13 0 0 0 4 10 17 13 10
14 30 - - - - - -
15 0 1 3 1 7 10 7 0
16 3 18 20 12 1 0 0 0
17 4 7 33 11 3 0 0 0
18 17 10 14 2 0 0 0 0
CUADRO N* 20
HIPOTIROIDISMO. DIAMETRO FIBRAS TXPO II
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r  û, D i â m e t r o  m e d i o  r»c r  w
*  m i c r a s  C - * '
1 3 4 4 7 14 2 9 1
2 2 7 38 11 3 0 0
3 7 2 4 7 12 2 4 7
4 4 8 37 13 3 4 0
5 3 4 60 11 1 8 5
6 62 2 7 8 3 0 7
7 4 8 4 6 12 2 6 1
8 3 6 3 8 10 2 5 8
9 5 7 44 9 1 9 5
10 6 7 - - -
1 1 2 8 43 1 1 2 5 3
13 5 4 6 3 12 1 9 0
15 2 9 55 16 2 8 9
16 54 5 4 12 3 7 8
17 58 3 0 9 2 9 9
18 4 3 2 0 9 4 81
N o r m a 1
6 4  V 
61 H
6 2  - 6 9  V 
4 2 - 5 2  H
10 < 2 5 0
CUADRO 21
FIBRAS TIPO II
IX. RESULTADOS
9.2. EN EL HIPERTIROIDISMO
9.2.1. Clînicos
En el cuadro n^ 24, presentamos junto al n^ de orden, se 
xo y edad, el tiempo con hiperfunciôn tiroidea, la debilidad mu£ 
cular y el tiempo que manifestaban la misma, la presencia de 
atrofia muscular en la exploraciôn clînica y la pérdida de peso.
De los 9 casos, 8 eran hembras y 1 varôn. La edad media 
del grupo fuê de 50,6 anos; para las hembras 53,3 ahos, oscilan­
do entre 28 y 74 ahos, y el ûnico varôn tenîa 29 ahos. En todos 
los casos se pudo precisar de acuerdo con la historia clînica, - 
el tiempo de evoluciôn del hipertiroidismo que oscilô entre 4 y
60 meses, con una media para el grupo de 15 meses; en las hem---
bras de 16,4 y en el varôn 4 meses. En 3 casos existîa una hiper 
plasia difusa y en 6 un nôdulo autônomo.
132
El sîntoma de pérdida de fuerzas era manifestado por 7 - 
de los 9 pacientes, o el 66,6 % de los casos. Se pudo objetivar 
pérdida de fuerza en 4 de los 9 pacientes, o en el 44,4 % de los 
casos. La debilidad fuê severa en 1 de los casos y moderada en - 
los otros 3 pacientes. La debilidad muscular era proximal, a ni- 
vel de cinturas escapular y pelvianas. La mitad de los casos en 
que se objetivô debilidad muscular existian atrofias musculares, 
êsto es en el 22,2 % del total. En los casos en que se objetivô 
debilidad muscular, ésta habîa comenzado casi de forma paralela 
a los sintomas de hiperfunciôn tiroidea, salvo en el caso 25 que
no era posible precisar el momento de su inicio.
Siete de los 9 pacientes referîan pérdida de peso, que -
se évalué en 6 de ellos, oscilando entre 11 y 20 Kg, con una me­
dia de 14,8 Kg; en otra paciente que referîa pérdida de peso, no 
se pudo evaluar su cuantia. Dos pacientes no referîan adelgaza—  
miento. Ninguno de los pacientes referîa trastornos sensitives y 
la exploraciôn sensitiva fué normal.
9.2.2. Enzimâticos hormonales e isotôpicos
Todos los casos de hipertiroidismo presentaban niveles -, 
elevados de y Tg séricas. La Tif sêrica oscilaba entre 17,3 m^ 
crogrs./lOO ml y cifras superiores a 22,5 microgrs./ICO ml. La - 
T3 sérica oscila entre 2,41 nanogrs./ml y cifras superiores a - 
4,74 ng/ml. La gammagrafîa tiroidea mostraba en 6 casos una hi—  
perplasia difusa, 6 6,6 % y en 3 un nôdulo autônomo.
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Los anticuerpos antitiroideos mostraron en 1 caso positi 
vidad a frente a la tiroglobulina, siendo negatives en el resto 
de los pacientes. En 4 casos existian anticuerpos antimicrosoma-
les a titulo .1/6.400, siendo negatives en el resto de los pa---
cientes. Resumimos en el cuadro n-^  25 le que anteriormente hemos 
comentado.
La CPK fué normal en todos los casos oscilando entre 5 y 
37 mU/ml, con una media de 12 mU/ml.
La LDH fué normal en todos los casos salvo en une. Los - 
normales oscilaron entre 117 y 182 mU/ml; el caso 27 presentaba 
niveles de 262 mU/ml. La media para el grupo fuê de 161 mU/ml.
La AST fué prScticamente normal en todo el grupo, osci—  
lando entre 6 y 13 mU/ml, con una media de 8,7 mU/ml. La ALT fué 
prâcticamente normal en todos los casos, oscilando entre 3 y 11 
mU/ml con una media de 7 mU/ml.
El colesterol sérico fué normal-bajo en todos los casos, 
oscilando entre 120 y 176 mgrs./lOO ml, con una media de 150 -
mgrs./lOO ml.
Los triglicéridos séricos eran normales-bajos en todos - 
los pacientes, oscilando entre 60 y 174 mgrs./lOO ml, con una me 
dia de 110 mgrs./lOO ml.
Estos hallazgos los resumimos en el cuadro n^ 26.
134
9.2.3. Hallazgos electfofisiolôglcos
En el cuadro n-^  27 recogemos los aspectos electrofisiolô
gicos.
En todos los casos se practicô estudio electrofisiolôgi- 
co; el mûsculo explorado fuê siempre el cuadriceps, salvo en el 
caso 19 que se exploré el mûsculo deltoïdes. La fuerza muscular 
estaba disminuida en 4 de los pacientes, siendo en un caso de gra 
do severo y en 3 moderados; en 2 casos existîa atrofia muscular. 
Ninguno de los pacientes presentaba actividad espontânea buscada 
en mûs de 3 puntos distintos del mûsculo. En 3 casos existîa un 
patrén miopâtico caracterîstico con disminucién de la duracién - 
de los potenciales, que oscilé entre menos 22% y menos 30,3% y 
aumentô del îndice de polifasia que oscilé entre el 25% y el
46,2 % de todos los potenciales recogidos. El resto de los pa---
cientes presentaba un patrén EMG normal con duracién media de 
los potenciales dentro de limites normales y un percentage de po 
lifasia entre 12,5 y 19,2% de los potenciales recogidos, hay 
que resaltar que el EMG fuê anormal en 3 de los 4 casos que pre­
sentaban miopatia clinica.
En todos los casos hemos estudiado las velocidades de 
conduccién motora y sensitiva de los nervios peroneo comûn, ti—  
bial posterior, mediano motor, cubital motor, mediano y cubital 
sensitives.
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En los 9 casos se estudiô el peroneo comûn, siendo nor—  
mal la latencia en todos salvo en el caso n-*^ 24 en que estaba 
discretamente prolongada. Las velocidades de conduccién fueron - 
normales salvo en el caso n-^  25 en que estaba discretamente en- 
lentecida. En 3 casos la amplitud del potencial evocado estaba - 
disminuido (n-“ 19, 20 y 26), siendo en el resto normal. Caso n-*^ 
2 1, la morfologîa del potencial evocado fué polifâsico y en el - 
resto normal.
En los 9 casos se estudié el nervio tibial posterior. En 
todos la latencia fué normal. Las V.D.C. discretamente enlenteci 
das en 2 casos (n^ 21 y 25) , y normales en el resto. La amplitud 
del potencial evocado fué normal en todos salvo en un caso (n^ - 
23). La morfologia fué normal. En los 9 casos se estudié el ner­
vio mediano motor. La latencia fué normal en todos salvo en 2 ca 
SOS (n^ 25 y 27) en que estaban discretamente alargadas. En to—  
dos los casos las V.D.C. fueron normales. La amplitud del poten­
cial evocado estaba reducida en un caso (n^ 24). La morfologia - 
fué en todos normal. En los 9 casos se estudié el nervio cubital 
motor, en todos fueron normales la latencia y las V.D.C. La am—  
plitud del potencial evocado estaba discretamente reducida en un 
caso (n^ 24). La morfologia fué en todos normal.
En los 9 casos se estudié el nervio mediano sensitivo, - 
en todos fueron normales la V.D.C., la amplitud del potencial 
evocado y la morfologia.
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En los 9 casos se estudié el nervio cubital sensitivo, - 
siendo en todos normal las velocidades de conduccién y la ampli­
tud y morfologia del potencial evocado. Estos resultados los re­
sumimos en el cuadro n* 28.
9.2.4. Resultados histolégicos
Se practicé biopsia muscular en 3 de los 8 pacientes, 
aquéllos que presentaban debilidad muscular objetivada, miopatia 
clinica y patrén miopâtico en el EMG. En el cuadro n^ 29, obser- 
vamos que en ninguno existian alteraciones miopâticas, no exis—  
tiendo reemplazamiento adiposo ni aumento del tejido conectivo - 
endofascicular, estando conservada la arquitectura fascicular y 
no existiendo fenémenos degenerativos de las fibras. Los 3 casos 
biopsiados presentaban atrofia aislada de fibras, siendo leve en 
1, moderada en 1 e intensa en 1. Mediante técnicas histoenzimâ- 
ticas, en 2 casos existia inversién de la reaccién enzimâtica 
oxidativa en fibras tipo II. En el cuadro n-*^ 30, observamos que 
todos ellos presentaban acûmulos granulares de material fuerte—  
mente positive para DPNH tétrazolium reductasa y SDH, estos acû­
mulos mitocondriales de localizacién subsarcolémica eran muy in­
tenses en 1 caso y moderados en los otros 2. En 2 casos habia 
distribucién irregular de las enzimas oxidativas con fibras car- 
comidas. En ninguno de los casos se apreciaron estructuras simi- 
lares al core. En el cuadro n^ 31 recogemos el diâmetro medio de 
todas las fibras musculares tras el contaje de al menos 100 de -
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éstas, como puede observarse, en todos los casos existen fibras - 
atrôficas, de hasta 10 micras en los casos n* 19 y 21, y de 20 - 
micras en el caso n-^  20. El diâmetro medio estâ claramente dis—  
minuido en el caso n-^  21.
Hemos valorado las poblaciones de las fibras mediante 
ATP-asa, a pH 9,4, considerando tipo I las mâs negativas y tipo 
II las mâs positivas.
En el cuadro n-^  32, recogemos la distribucién porcentual 
por diâmetros de las cifras tipo I. Tanto en los casos n^ 20 co­
mo 21 existe atrofia discreta de fibras tipo I, mayor en el caso 
21, si bien corresponde a una hembra.
En el cuadro n^ 33, recogemos la distribucién porcentual 
por diâmetros de las fibras tipo II, en el que se observa atro—  
fia de las fibras tipo II en los 3 casos, en cuantia similar en 
todos ellos, teniendo en cuenta que los casos 9 y 21 son hembras 
y el 20 varén.
En el cuadro n* 34, recogemos el percentage, diâmetro me 
dio de las fibras tipo I y II. Las fibras tipo I son especialmen 
te abundantes en el caso n-^  19, mientras que en los casos 20 y - 
21 predominan las fibras tipo II. El diâmetro medio estâ conside 
rablemente disminuido tanto para las fibras tipo I como para las 
II en el caso n^ 21. La desviacién standard y el coeficiente de
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variabilidad es anormal para la fibra tipo I en el caso 19 y pa­
ra las fibras tipo II, el coeficiente de variabilidad es anormal 
en los 3 casos. Todo ello produce la presencia, en ausencia de - 
hipertrofia, de una atrofia discreta de las fibras tipo I y mâs 
intensa de las fibras tipo II en 3 casos.
El coeficiente de anormalidad (x = ^  C.V. + DS), tanto
para las fibras tipo I como para las fibras tipo II fué el si---
guiente:
Fibras tipo I caso n^ X '/
19 30
20 18,5
21 16
Fibras tipo II 19 23
20 26,8
21 25
Como puede observarse, es claramente anormal en el caso -
n-^  19 para las fibras tipo I y en el caso n-^  20 para las fibras
tipo II (normal = 25).
En el cuadro n-^  35, recogemos el percentage de los subt_i
pos de fibras tipo II, todos ellos alterados en los 3 casos. En 
el caso n-^  19 existe un aumento del percentage de II-A y II-C y* 
ausencia de fibras II-B. En el caso n-^  20 existe un percentage -
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anormalmente alto de fibras II-B con deficiencia de las II-A y - 
normalidad de las II-C. En el caso n^ 21, existe un aumento de - 
fibras tipo II-B y II-C con deficiencia de las II-A.
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N- SEXO EDAD
MESES CON 
H 1P E R F . T I R . D E B 1L 1DAD
MESES CON 
D EB1L 1DAD AT ROF I AS P. PESO
19 H 57 8 - 9 + + 8 -  9 + N . P .
20 V 29 4 + + 3 + 12
21 H 55 9 + + 8 - 12
22 H 68 6 0 + N . P. - + N . P .
23 H 45 24 - - - 0
24 H 74 4 + 3 - 4 - 20
25 H 28 12 + N . P . - 0
26 H 34 5 - - - 19
27 H 66 9 + a - 1 1
CUADRO N-  24
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N- SEXO EDAD m îc ro g r /1 0 0  ml
T ,
ng/ml
ANTICUERPOS
TIROG.
ANTITIROIDEOS
MICROS.
GAMMAGRAFIA
TIROIDEA
19 H 57 > 22 , 5 > 4 , 74 0 1 /6400
NODULO 
AUTONOM ICO
20 V 29 > 2 2 ,5 > 4 , 74 0 0
H I PERPLASIA 
DIFUSA
21 H 55 21 , 4 > 4 , 74 0 1 /6400
NIPERPLASIA 
DIFUSA
22 H 68 > 2 2 ,5 2, 41 1 /100 1 /6400
H I PERPLASIA 
DIFUSA
23 H 45 17 ,9 3 , 9 0 0
NODULO 
AUTONOM ICO
2k H 74 17.4 > 4 , 9 6 0 0 NODULO AUTONOM ICO
25 H 28 2 0 , 5 2 , 7 0 1 /6400
H I PERPLASIA 
DIFUSA
26 H 34 > 2 0 ,5 > 4 ,9 6 0 0
H I PERPLASIA 
DIFUSA
27 H 66 17 ,3 2 , 9 7 0 0
H I PERPLASIA 
DIFUSA
CUADRO N2 25
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CPK
mU/ml
LDH
mU/nl
AST
mU/ml
ALT
mU/ml
ALDOLASA
U/1
COLESTEROL 
mg/100 ml
TGC 
mg/100 ml
19 8 148 6 4 1 ,7 120 110
20 37 165 10 5 - 150 142
21 8 117 9 9 0 , 9 150 96
22 8 173 10 11 2 , 6 169 128
23 16 160 13 4 0 , 9 150 120
24 8 129 6 3 2,1 153 174
25 5 118 10 11 1 .7 136 84
26 8 182 7 9 - 154 82
27 12 262 8 7 2,1 176 60
normales 7 a 47 114 a 187 5 a 11 , 2 1 , 5  a 6 , 7 0 , 0 9 a  3 , 4 150 -  250 î n f  a 150
CUADRO N2 26
HIPERTIROIDISMO
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N- MUSCULO FUERZA ATROFIAS
AMPLITUD
MAXIMO
ESFUERZO
% DURACION 
POTENCIALES 
RESPECTO NORâd
%
POLIFASIA
19 D e l to id es 3 / 5 SI Normal -  3 0 , 3 4 0 , 4
20 Cuadriceps 4 , 5 SI Normal -  2 8 , 5 25
21 Cuadriceps 4 / 5 NO Disminuido -  22 4 6 ,2
22 Cuadriceps 5 / 5 NO Normal + 7 . 1 5 16
23 Cuadriceps 5 / 5 NO Normal -  6 , 8 1 2 ,5
24 Cuadriceps 4 / 5 NO Disminuido -  7 . 3 16
25 Cuadriceps 5 / 5 NO Dismun ido -  8 . 1 5 10
26 Cuadr iceps 5 / 5 NO Norma 1 + 1 0 , 9 19 ,2
27 Cuadriceps
NO v a - -  
l o r a b l e NO Normal -  7 .1 17
EMG.: HIPERTIROIDISMO 
CUADRO N- 27
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CASO N- A L T E R A C 1 ONES MI OPAT I CAS
AT ROF I A  A I S L A D A  
DE F I BRAS
REVERSI ON
H I S T O Q U I M I C A
19 — + + +
20 — + —
21 - + + + —
H I P E R T I R O I D I S M O  
CUADRO N-  29
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N- ACUMULOSMI TOCONDRI ALES FI BRAS CARCOMI DAS S I M I L A R  -  CORE
19 + + + + + —
20 + — —
21 + + —
H I P E R T I R O I D I S M O  
FI GURA n2 30
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CASO H°
D i a m ê t r o  m e d i o en M i c r a s de t o d a s  l a s  f i b r a s
10 20 30 40 50 60 D i â m e t r o  m e d i o  m i c r a s
19 1 A 41 35 15 4 37
20 0 10 26 37 25 2 40
21 1 1 30 59 0 0 0 25
C U A D R O  N2 31
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CASO N2
DIAMETRO Y PORCENTAJE FIBRAS T I P O
10 20 30 40 50 60 MICRAS
19 0 0 33 23 15 4
20 0 0 2 12 10
21 0 8 26 0 0
C U A D R O  N- 32
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CASO NS
D ! AMETRO Y PORCENTAJE F 1 BRAS T I P O 1
10 20 30 40 50 60 MICRAS
19 1 4 8 1 2 0 0
20 0 10 24 25 15 2
21 1 1 22 33 0 0 0
C U A D R O  N2 33
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N- I I - A I I - B I I - C
19 71 0 29
20 22 78 0
21 1 1 85 4
NORMAL
38 V 
48 H
62 V 
52 H
0 (V y H)
H I P E R T I R O I D I S M O
PORCENTAJE SUBTIPOS F IB R A S I I
CUADRO N2 35
IX. RESULTADOS
9.3. EN LOS CASOS TRATADOS
9.3.1. Hipotiroidismo
Pudimos seguir a todos los enfermo hipotiroideos durante 
el tiempo en que ha sido realizada la présente tesis; el tiempo 
de seguimiento ha oscilado entre 2 y 46 meses, con una media por 
enfermo de 19,3 meses. Todos realizaron tratamiento sustitutivo 
con una mezcla de L-T-4 y T-3 a dosis variables segûn el control 
clînico y analîtico, y con buena tolerancia al mismo, iniciândo- 
se de forma escalonada hasta alcanzar la dosis necesaria que os- 
cilô entre 45 y 350 microgrs./dia de T-4 y entre 5 y 40 microgrs 
de T-3 por dia y via oral. Todos ellos habian mejorado hasta la 
desapariciôn de su sintomatologia general muscular, salvo en 2 - 
casos, el n-*^ 8 en que referîa discreta debilidad y el caso n-® 16 
portadora de una enfermedad de Steinert.
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El tiempo que tardé en regresar la pérdida de fuerzas y 
la desapariciôn de los calambres musculares dolorosos es dificil 
de precisar, ya que los contrôles periôdicos se hicieron en dis­
tintos momentos de la evolucién.
Aquéllos pacientes que tenîan niveles elevados de CPK se 
normalizaron durante el tratamiento. La media de la CPK en estos 
enfermos fué de 20,77 mU/ml con una desviacién standard de 11,15, 
comparado con las cifras normales no muestran significacién esta
distica. En 10 casos que seguimos estrechamente, la normaliza---
ciôn de este parâmetro, tardé entre 1 y 8 semanas. En 2 casos 
(n* 17 y 18), con CPK normales, presentaron elevacién de la mis- 
ma a las 4 semanas de iniciado el tratamiento sustitutivo, norma 
lizândose entre las 2 y 4 semanas después é a las 8 semanas del 
inicio del tratamiento. La LDH igualmente descendié, salvo en 2 
casos n* 13 y 14, sin embargo, persistié por encima de los valo- 
res normales en 6 casos. La media para el grupo de tratados fué 
190,412 y D.S. 61,5, cifras que comparadas con las correspondien 
tes a antes del tratamiento, muestran un significado estadistico 
de p < 0,005,
La aldolasa tendiô a normalizarse, persisitiendo discre­
tamente elevada en 4 casos de 14, Comparado con las cifras norma 
les y con los niveles antes del tratamiento, no tienen significa 
ciôn estadîstica.
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La AST descendié en todos los casos, comparado con los - 
niveles antes del tratamiento, muestra significacién estadîstica 
p < 0,0025. Esta significacién no existe al comparer con las ci­
fras normales.
La ALT igualmente se norrnalizé, estando discretamente - 
elevada en 2 casos, n^ 3 y 5. Comparado con los niveles antes 
del tratamiento, existe significacién estadîstica p < 0,05, esta 
significacién desaparece al compararla con cifras normales. Es—  
tos aspectos se resumen en el cuadro n^ 36. En el cuadro n-“ 37, 
recogemos las cifras basales de CPK y tras tratamiento sustituti 
VO. Se puede apreciar en 10 casos seguidos estrechamente la nor- 
malizacién de la CPK entre 1 y 8 semanas de iniciado el trata-- 
miento.
En los cuadros n-*^ 38 y 39, resumimos los meses de segui­
miento, los niveles hormonales séricos con tratamiento sustitutr 
VO, en el momento de finalizar el estudio y los hallazgos EMG 
grâficos, asî como el tiempo mediado entre el primero y sgundo - 
EMG. Todos presentaban niveles hormonales normales salvo el caso 
n^ 15 con sobredosificacién. EMG résulté normal en todos los pa­
cientes tratados salvo en 2 pacientes, el n* 8 con panhipopitui- 
tarismo y el n* 16 con enfermedad de Steinert asociada a hipoti­
roidismo.
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En el caso n-“ 15 se estudié en nervio mediano sensitivo, 
persistiendo una discreta disminucién de la velocidad de conduc­
cién con normalizacién de la amplitud del potencial evocado.
En 2 casos (n^ 11 y 15) se estudié el nervio cubital sen 
sitivo, estando levemente enlentecida la velocidad de conduccién 
en el caso n^ 11, habiendo aumentado en ambos casos la amplitud 
del potencial evocado y la velocidad de conduccién en el caso n-^ 
15 tras tratamiento sustitutivo.
En 3 casos se repitié estudio histolégico con objeto de 
evaluar la respuesta al tratamiento y ver si habian desaparecido 
las alteraciones histopatolégicas, que previamente presentaban. 
Estos pacientes fueron los casos n* 4, 5 y 6. En el cuadro n-*^ 41 
recogemos antes y después del tratamiento las variaciones encon- 
tradas. En los 3 casos se mantenia atrofia aislada de fibras que 
persistia después del tratamiento; en todos existian depésitos - 
de material granular fuertemente positive para enzimas oxidati—  
vos incluida SDH, DPNH tétrazolium reductasa de localizacién sub 
sarcolémica en igual cuantia a las observadas en la biopsia pre­
via al tratamiento. Es llamativa la desaparicién de las fibras - 
carcomidas en 2 casos y la disminucién en intensidad en el 3-^ .
En los 3 casos habian desaparecido las âreas mudas o si-
lentes, carentes de actividad enzimâtica oxidativa y que ante---
riormente hemos denominado similares al core, tras el tratamiento
159
tratamiento; en los casos n-^  4 y 5 con percentage aumentado an—  
tes del tratamiento tendieron a normalizarse aunque en el caso - 
4 persiste anormalmente alto a los 23 meses de iniciado el 
tratamiento. La desviacién standard y el coeficiente de variabi­
lidad han permanecido normales. Respecte a las fibras tipo II, - 
el percentage es normal en el caso n& 5 y muy ligeramente anor—  
mal en los casos 4 y 6. El diâmetro medio sigue disminuido en 
los 3 casos. La desviacién standar ha aumentado en el caso n-^  5 
y descendido en los otros 2. El coeficiente de variabilidad ha - 
aumentado en el caso n^ 5 y ha disminuido levemente en los otros 
dos.
En el cuadro n* 46 recogemos el percentage de los subti- 
pos de fibras tipo II. Se observa la presencia de fibras II-C en 
percentage anormal tras el tratamiento en el caso n^ 5 y 6, con 
aumento de las fibras II-B en los casos n^ 6 y 4, y disminucién 
igualmente de las II-B en el caso n-*^ 5.
9.3.2. Hipertiroidismo
Todos los enfermos hipertiroideos fueron tratados con an 
titiroideos y posteriormente cirugîa o 1-131; de los très pacien 
tes (n-^  19, 20 y 21) que presentaban miopatia clinica y eléctri- 
ca, asi como alteraciones histolégicas, pudimos seguir estrecha­
mente a 2 de ellos (n* 20 y 21), revertiendo la miopatia, tanto
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desde el punto de vista clinico como electrofisiolégico en 2-3 - 
meses de iniciada la mediacién antitiroidea, y controlada la hi­
perfunciôn tiroidea. A continuaciôn, exponemos los resultados de 
EMG,grâficos de los enfermos n-“ 20 y 21 tras tratamiento antiti- 
roideo.
Amp]i tud Duraciôn de %
N2 M ûscul o Fuerza m a x  i mo los potenc iales polifas ia
esf u e r z o % normal idad
20 Cuadriceps 5 / 5 Normal - 9 , 8 0
21 Cuadr iceps 5 /5 L evemente reducida + 1 0 ,5  . 4
En estos pacientes, no se practicô biopsia de control 
tras tratamiento.
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N° Tîempo con T-  semanas
CPK 
mU/ml.
LDH 
mU/ml.
AST 
mU/ml.
ALT 
mU/ml.
A ld o lasa
U /1 .
1 3 18 183 9 2 -
2 6 16 172 5 3 1 ,3
3 4 15 160 10 9 3 , 4
4 52 8 213 7 5 4 , 7
5 2 16 183 12 14 3 , 9
6 2 20 170 5 2 -
7 20 8 188 5 4 1,70
8 24 20 182 12 7 3 ,9 0
9 20 32 194 12 7 2 , 6 0
10 1 - 1 / 2 24 199 8 2 4 , 7
11 4 -■ 40 172 7 1 1 ,7
12 4 18 225 9 4 3 , 4
13 8 16 276 7 5 2 , 1 4
14 1 45 369 9 7 2 , 5
15 12 8 106 10 4 -
16 12 10 - - - -
17 6 22 100 8 2 2 , 6
18 8 38 145 8 7 2,1
Normales 7 a 47 114 a 187 5 a 1 1 ,2 1 , 5  a 6 , 7 0 , 9 a  3 ,4
CUADRO 36
HIPOTIROIDISMO TRATADOS
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C a s o  n - C P K  b a s a i  m U I / m l
C P K  c o n  t r a t -  
m U I / m l
T î e m p o  
s e m a n a s
1 3 9 4 18 3
2 2 5 3 16 6
3 3 3 0 15 5
5 3 3 8 16 2
6 95 20 2
10 1 08 24  ' 1 , 5
1 1 1 4o 40 4
12 39 4 18 4
13 23 3 16 8
14 95 45 1
CUADRO N* 37
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N- Mûsculos Fuerza
Amp]î tud al  
max.es fu e r z o
Duracîôn potenc.  
en % de la  normad. P o l î  f a s î a
Otras  
c a r a c t .
1 Cuadr ceps 4 - 5 / 5 Levementë reduc ido +12 13
2 Cuadr ceps 5 /5 Levemente reduc îdo + 1 , 6 16
3 Cuadr ceps 5 / 5 Levemente reduc ido - 1 , 9 0
4 Cuadr ceps 5 /5 Norma1 + 4 , 6 5
5 Cuadr ceps 4 - 5 / 5 Levemente reducîdo - 8 , 6 23
6 Cuadr ceps 5 /5 Normal - 5 15
7 Cuadr ceps 5 /5 Normal - 5 14 ,2
8 Cuadr ceps 4 - 5 / 5 Normal - 3 7 32
9 Cuadr ceps 5 / 5 Normal - 6 , 6 4 5 ,7
10 Cuadr ceps 5 /5 Levemente reduc ido + 1 , 6 32
11 Del to des 4 - 5 / 5  : Levemente reducîdo + 0 , 7 14
12 Cuadr ceps 4 - 5 / 5 Levemente reduc îdo + 0 , 6 2 6 ,3
13 Cuadr ceps 5 / 5 Norma1 - 1 1 , 3 10
14 Cuadr ceps 5 / 5 Normal +10 16 ,7
15 Del to des 5 /5 Levemente reducido + 1 0 ,4 0
16 Del to des 4 / 5 Reduc îdo -44 40 Ste î n e r t
17 Cuadr ceps 5 / 5 Normal 0 5
CUADRO Nû 38
EMG: HIPOTIROIDISMO. TRATADOS
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N-
Meses Tu Ta E M G
segu îmîento m îc r o g r . / lO O  ml ng/ml meses e n t r e  1 -  y 2 - Resultado
1 17 5 , 5 1 ,9 2 14 Normal
2 32 12 ,2 1,92 30 Normal
3 24 5,1 1 ,3 21 Normal
4 15 4 , 7 - 13 Normal
5 38 7 ,6 1,71 18 Normal
6 38 8 J 1 ,67 22 Norma1
7 15 6 , 7 5 1 ,5 7 13 Normal
8 13 9 , 7 2 ,5 2 10 M io p â t îc o
9 11 10,1 1 ,82 8 Normal
10 46 4 , 6 - 45 Normal
11 8 5 , 6 1,89 5 Normal
12 10 4 , 5 1 ,32 8 Normal
13 10 9 , 4 1 ,8 7 5 Normal
14 46 9 , 9 1,84 44 Normal
15 5 1 2 ,4 3 ,1 2 4 Normal
16 15 4 , 8 1 ,3 2 2 Mîopât  îco
17 2 5 , 5 1,26 1 Normal
18 3 6 , 4 1,60 No r e p e t îd o  
( P r e v îo  n o r ­
mal)
C U A D R O  39
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Peroneo
comûn
Caso n- 1 11 15 Cas o ri­ ll 15
L.O
L.E 0.725 0,882 0,889 0,6 43
L.O
L.E 0,931
0,821
V.C.O
V.C.E 1,089 1,02 1,091 1,193 C u b i t a l
m o t o r
V.C.O
V.C.E 0,9 99
1.344
A.O
A.E 3,33 3,33 1.667 4
A. O
A.E 3,333 3,333
M P N N P M N N
Caso ri­ ll 15
Tibial
posterior
Mediano
motor
L.O
L.E 0 ,745 0,641
V.C.O
V.C.E 1,129 1,113
A.O
A.E. 1,714 2,571
M N N
C as o n- 11 15 17
L.O
L.E 1,125 1,075 1,026
V.C.O
V.C.E 1,111 1,011 1,091
A .O
A.E 1,786 1,429 2, 8 5 7
M N N N
Mediano
sensitive
Cubital
sensitive
C as o n- 15
V . C . O  1 0,920
V.C . E
A.O
A.E 3,889
M N
C a s o  n- 11 15
V . C . O
V. C . E 0,8 95 1,212
A .O
A.E 7,333 9,3 33
M N N
L.O: Lat e n c i a  o b s e r v a d a
L.E: Lat e n c i a  esp e r a d a
V.C.O: V e l o c i d a d  de c o n d u c e i 6 n  o b t e n i d a  
V.C.E: V e l o c i d a d  de c o n d u c c i ô n  e s p e r a d a  
A.O: A m p 1 i t u d  o b t e n i d a
A.E: A m p l i t u d  e s p e r a d a
M : M o r f o l o g T a
CUADRO 40
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MIOPATIA HIPOTIROIDEA 
VARIACION CON EL TRATAMIENTO SUSTITUTIVO
Caso n-
Acumulos 
mi to c o n d r l a l e s
F Ib ra s
carcomidas
[ s t r u c t u r a s  
s i m i l a r e s - c o r e
A t r o f i a  a i s -  
la d a .  F ib ras
P r e t r a t . + ++ +++ ++
4
Post.  (13 m) + + ++
P re t  r a t . + + +++ +
5
P o s t . ( l 8  m) + +
P r e t r a t . + + +++ +
6
P o s t . ( 6  m) + +
CUADRO 41
Caso n-
Diametro medio 
pretrat.
Fibras micras 
post.
Tiempode tratamiento 
meses
4 42 34 13
5 56 45 18
6 34 42 6
CUADRO 4 2
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Caso n- 10 20 30 40 40 60 70 80 micras
P r ê t . 0 G G 8 18 20 6 0
4
Post . 0 2 9 22 9 3 G G
P r ê t . G G G 11 23 19 9 2
5
Post . G G 1 6 16 12 3 0
P r ê t . G G 3 16 15 4 G G
6
P o s t . 0 0 5 13 26 12 2 G
CUADRO 43 
PORCENTAJE FIBRAS TIPO I Y DIAMETROS
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Caso n- 10 20 30 40 50 60 70 80 micras
P r e t . 2 6 14 9 15 2 0 0
4
P o s t . 3 16 21 12 3 0 0 0
P r ê t . 0 0 1 2 6 16 6 3
5
P o s t . 0 6 15 15 16 10 0 0
P r ê t . 3 21 30 6 2 0 0 0
6
P o s t . 0 7 22 11 2 0 0 0
C U A D R O  4 4
P O R C E N T A J E  F I B R A S  T I P O  II Y DI A M E T R O S
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Tlpo T I po
Caso n-
% Diametro  medio DS
340162P r e t .
P o s t . (13 m) 337222
185198P r e t .
P o s t . ( l 8  m) 161
307P r e t .
P o s t . ( 6  m) 183 250
6 2 - 6 9  V
Norma 10 <2 5 010 <250
42-52 H39 H
CUADRO N* 45 
MIOPATIA HIPOTIROIDEA 
VARIACION DEL PORCENTAJE Y DIAMETRO. FIBRAS CON TRATAMIENTO
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-A
20
20
C U A D R O  4 6
M I O P A T I A  H I P O T I R O I D E A
VARIACION PORCENTAJE FIBRAS TIPO II 
SUBTIPOS CON TRATAMIENTO
DISCUSION DE LOS RESULTADOS
X. DISCUSION DE LOS RESULTADOS
10.1. HIPOTIROIDISMO
El 83,3% de nuestros casos de hipotiroidismo, correspon 
den al sexo femenino, concordante con lo resenado en la literatu- 
ra, WERNER 1971 (310). La mayorîa de los enfermes, 16 casos, 
88,8 %, presentaban un hipotiroidismo priraarioy los 2 casos restan 
tes el hipotiroidismo era debido a fallo hipofisario. En 5 casos, 
27,7%, presentaban anticuerpos antitiroglobulina y antimicrosoma 
les en suero a tîtulo elevado, sin bocio, compatible con tiroidi- 
tis crônica, WERNER 1971 (310). El 77,7% de los casos présenta—  
ba debilidad muscular objetivada, de grade moderado en 9 y severe 
en 5, en ninguno muy severe, siendo de predominio a nivel de cin- 
turas escapular y pelviana. Nuestro porcentaje similar a los dife 
rentes autores taies como ASTROM y COLS. 1961 (36), OZKER y COLS. 
1960 (97), aunque inferior al de otros autores (88,96). Como ce—  
mentâbamos en la primera parte de nuestra tesis, probablemente se
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derive del interés del explorador en la bûsqueda de este signo, 
ya que como dice SCARPALEZOS y COLS. 1973 (183), es frecuentemen
te subclinica. El 50% de nuestros pacientes presentaban calam---
bres musculares dolorosos, cifras similares ban sido resehadas - 
por OZKER y COLS. 1960 (97), y NICKEL y COLS. 1961 (96) e infe­
rior a los describes por COLLINGS 1964 (88) y ASTROM y COLS.
19 60 (36). Ninguno de nuestros pacientes presentaban atrofia ni 
hipertrofias musculares al igual que en la serie de ASTROM y 
COLS. 1960 y NICKEL 1961 (96); DUBENKHO y ZAKHARIEV 1977 (25) en 
cuentran en sus seri.es el 2,5 % de formas hipertrôficas y el 
2,2% de formas atrôficas entre 177 pacientes.
La CPK sêrica estaba elevada en 13 casos, 72,2% de nue£ 
très pacientes, porcentaje similar a los de GRAIG y ROSS 1963 -
(51), FLEISHER y COLS. 1965 (163) y discretamente inferior a los 
de GRAIG y SMITH 1965 (164) e IZUMI 1971 (167); en general, lo - 
mâs resenado son porcentajes por encima del 60% (ver tabla n-® 4) . 
Dos de nuestros pacientes con CPK normal tenian hipopituitarismo, 
este aspecto de normalidad de la CPK en hipotiroidismo hipofisia 
rio, ha sido resenado por GRIFFITHS 1965 (53). La LDH estaba 
elevada en el 77,7 % de nuestros casos, porcentaje similar al - 
de FLEISHER y COLS. 1965 (163). Las transarainasas AST y ALT esta 
ban elevadas en el 66,6 % y 50% respectivamente. FLEISHER y 
COLS. 1965 (163), encuentran elevaciones de la AST en el 46% de 
sus pacientes. La aldolasa sêrica estuvo elevada en 30,7% de 
nuestros pacientes, mientras que GRIFFITHS 1965 (53), aporta ele 
vaciones hasta en el 60% de sus casos.
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La paciente con hipotiroidismo y enfermedad de Steinert, 
présenta el interés de ser el 3—  caso resenado en la literatura 
con esta asociaciôn; STAÎÎBURY y COLS. 1954 (311), BRUMLIK y MAIER 
1972 (312).
No hemos encontrado relaciôn entre el tiempo de evolu---
ciôn del hipotiroidismo, los niveles hormonales de hormonas ti—  
roideas Tl^  y T 3, niveles sêricos de enzimas musculares y la deb^ 
lidad muscular.
En 13 pacientes, 72,2% , existia un patrôn miopâtico en 
el EMG. Uno de éstos era portador de una distrofia miotônica ade 
mâs del hipotiroidismo, por lo que si excluimos a esta paciente, 
ya que tiene razônes suficientes para presenter un patrôn miopâ­
tico de EMG, el porcentaje de patrôn miopâtico EMG por hipotiroi^ 
dismo es del 66,6 %. RAMSAY 19 64 (89) , en una revisiôn de lo pu- 
blicado, encuentra entre el 31 y 42% y SCARPALEZOS y COLS. 19 73 
(183) un 8%. No existe una correlaciôn estrecha entre la existen 
cia de miopatîa clinica y eléctrica, ya que 2 enfermes que pre—  
sentaban miopatîa clînica leve no tenîan patrôn miopâtico EMG y 
al rêvés una paciente sin miopatîa clînica, presentaba una miopa 
tîa desde el punto de vista elêctrico.
En 2 pacientes 11,1 %, presentaron una polineuritis sub- 
clînica puesta de manifiesto mediante los estudios electrofisio- 
lôgicos. SCARPALEZOS y COLS. 1973 (183), encuentran en el 17% de 
sus pacientes disminuciôn de las velocidades de conducciôn en
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los nervios explorados y en el 35% latencia d i s t a l  prolongada. - 
Ni n guno de nuestros e n f ermos p r e s e n t a b a  s i n d r o m e  del tunel c a r —  
piano. Entre 51 enfermos, E S C A R P A L E Z O S  y COLS. 1973 (183) s o l a —  
m e nte encu e n t r a n  un sôlo caso que supone un 2% de su serie.
Desde el p u nto de v i sta h i stolôgico, en 3 casos, 1 6 , 6 %  
he mos e n c o n t r a d o  a l t e r a c i o n e s  m i o p â t i c a s  c o n s i s t a n t e s  en i n f i l —  
tr a c i ô n  g r asa y aumento del c o n e c t i v o  i n t e r f a s c i c u l a r  y p e r i m i —  
sial, siendo estas a l t e r a c i o n e s  intensas en el caso de h i p o t i r o i  
d i smo a c o m p a h a n t e  de e n f e r m e d a d  de Steinert, en los otros 2 c a —  
SOS las alter a c i o n e s  era n  mâs discretas. En el caso de e n f e r m e —  
dad de Steinert, p r e s e n t a b a  ademâs nûcleos centrales, algunos - 
f o r m a n d o  cadenetas y fibras en anillo.
Se e n c o n t r ô  a t r o f i a  ai s l a d a  de fibras en 16 de los 18 ca 
SOS, 8 8 , 8 %  del grupo.
Las fibras de tipo II, e s t a b a n  at r ô f i c a s  en los 16 casos 
y las de tipo I en la en f e r m a  p o r t a d o r a  de e n f e r m e d a d  de S t e i ­
nert e h i p o t i r o i d i s m o ,  asî pues, en re l a c i ô n  con el h i p o t i r o i d i £  
mo en el 8 3 , 3 %  de los casos e x i s t i a  atrofia de fibras tipo II. 
M c K E R A N  y COLS. 1975 (206), e n c u e n t r a n  en 6 h i p o t i r o i d e o s  a t r o —  
fia de fibras tipo II, mâs m a r c a d a  en 3 de ellos. GORI y COLS. 
1971 (45), s e n alan idônticos resultados. En u n  caso, n^ 14, a d e ­
mâs de a t r o f i a  de fibras tipo II ex i s t i a  n e c r o s i s  de las fibras 
tipo I. S P I R O  y COLS. 19 70 (43), senalan a t r o f i a  de fibras tipo
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I en una nina de 3 anos y medio con cretinismo e hipertrofia mu£ 
cular o sindrome K-D-S, que revertiô tras tratamiento sustituti- 
vo. Se ha demostrado atrofia de fibras tipo II en diversas situ^ 
ciones caracterizadas en general por la inactividad fisica: repo 
so prolongado en cama, enfermedad del tracto piramidal, miaste—  
nia gravis y enfermedades del tejido conectivo-vascular, polimi- 
algia reumâtica, artritis reumatoide +: BROOKE 1973 (313), McKE­
RAN y COLS. 1975 (206), y ésta séria probablemente la causa de - 
la atrofia de las fibras tipo II en el hipotiroidismo. No obstan 
te, deben contribuir otra serie de factores ya que: a) algunos - 
autores han apuntado la existencia de atrofia de fibras tipo I - 
en el hipotiroidismo y b) EDSTROM 1970 (314) ha sehalado atrofia 
de fibras tipo I en el cuadriceps, en situaciones de inmovilidad 
de la rodilla. Otra posible patogenia que explicaria la atrofia 
de las fibras tipo II, es el hecho de que estas fibras son mâs - 
ricas en miofosforilasa que las I y estas ûltimas a su vez son - 
mâs ricas en enzimas oxidativas mitocondriales que las II, DUBO- 
VITZ y PEARSE 1960 (315). Las fibras tipo II, obtendrîan el ATP 
a través de la glicolisis y glucogenolisis, mientras que las I - 
dependerîan fundamentalmente de la respiraciôn mitocondrial. Es 
bien conocido como la tiroxina facilita la estimulaciôn de la 
adrenalina sobre la adenilciclasa, que conduce a la activaciôn - 
de la fosforilasa y ruptura del glucôgeno. La falta de tiroxina 
conduciria a una disminuciôn de la utilizaciôn del glucôgeno, y 
como las fibras tipo II son las mâs dependientes de este sustra- 
to para obtener su energîa, serîan las mâs dafiadas con una atro­
fia consecutiva de las mismas.
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GORI y COLS. 1971 (45) , han encontrado en 3 casos de hi­
potiroidismo congênito afectaciôn de ambos tipos de fibras I y - 
II, si bien mâs marcadas en las fibras tipo I con atrofia de es­
tas ûltimas, como ya hemos comentado. BLANES BERENGUER 1975 
(316), ha encontrado experimentalmente atrofia de fibras tipo I 
en ratas hipotiroideas.
Como hemos podido sehalar se han encontrado atrofias de 
fibras tipo II y en menos ocasiones de tipo I, siendo difîcil m^ 
nifestarse sobre el mecanismo por el cual en el hipotiroidismo - 
existe atrofia de fibras musculares.
ENGEL y WARMOLTS 1973 (317), han comparado la unidad mo- 
triz a un ârbol cuya raiz, tronco y ramas corresponden a la se-- 
gunda neurona y las hojas del ârbol a las fibras musculares. La 
afectaciôn de las hojas del ârbol puede estar en relaciôn con 
una afectaciôn de la raiz (mecanismo neuropâtico) o afectaciôn - 
de las hojas (mecanismo miopâtico), pero esta intima interdepen- 
dencia hace que en ocasiones sea dificil precisar cual es el me­
canismo principal, por ejemplo en la atrofia muscular por desuso 
es incierto que el mecanismo es miopâtico o neuropâtico. Han se­
halado estos autores 4 factores a travês de los cuales, la segun 
da neurona ejerce su influencia sobre las fibras musculares:
1) factor excitador o acetil colina,
2) factor trôfico, mantenedor del tamaho y salud,
3) factor trôfico-tipo, mantenedor del tipo histoquimicoy
4) factor inhibidor o previsor de la descarga expontânea.
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Asi pues, cuando falla por ejemplo el factor trôfico neu 
renal, la alteraciôn sobre las fibras serfa neuropâtica, pero 
también puede ser miopâtica, ya que la fibra muscular puede ser 
incapaz de recibir o traducir esta influencia trôfica.
En 16, 88,8% de los casos, presentaban acûmulos mitocon 
driales subsarcolêmicos, estos cambios son inespecificos, ya que 
se han demostrado en mâs de 25 enfermedades neuromusculares di—  
versas, entre las que se encuentran no sôlo la miopatîa hipoti—  
roidea, sino también la miopatîa experimental tirotôxica, RICOY 
y TRUEBA 1973 (318).
En 14 casos, 77,7% existîan fibras carcomidas en las f^ 
bras tipo I. El significado de esta alteraciôn es oscura. Si - 
bien es ciertamente mâs comûn en las miopatîas que en las neuro- 
patîas, habiendo sido encontradas en situaciones tan diversas co 
mo la enfermedad de Parkinson y la polemialgia reumâtica, DUBO—  
WITZ y BROOKE 1973 (30 3) .
En 13 casos, 7 2%, existîan zonas similares al core en 
las fibras tipo I. Estas zonas generalmente centrales y despro—
vistas de actividad enzimâtica oxidativa, bien ûnicas o mûlti---
pies, estaban présentes en escasa cuantîa en 6 casos, moderada - 
en 4 y en gran cuantîa en 3. En uno de los casos como zonas de - 
core estructurado, fuertemente positive con ATP-asa y negative - 
con SDH y DPNH tétrazolium reductasa. El reste, cores no estruc- 
turados, presentaban zonas mudas para ambas tinciones. Desconoce 
mes la significaciôn de estos hallazgos, hasta la actualidad no 
referidos en la miopatîa hipotiroidea.
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Hemos observado 17 casos con microscopio electrônico, co 
rrespondientes a los casos (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, - 
12, 14, 17, 18, 20, 21), segûn la técnica anteriormente descrita.
En todos ellos los hallazgos han sido similares, varian- 
do ûnicamente de intensidad, segûn el grado de afectaciôn tabula 
do en el estudio histoquimico.
El hallazgo mâs constante ha sido la presencia de dilata 
ciones de los espacios intermiofibrilares, que aparecen amplia—  
dos y conteniendo glucôgeno libre, mitocondrias y sacos de reti- 
culo constantemente dilatados.
En relaciôn con las mitocondrias se observan constante—  
mente gotas amorfas, limitadas por una unidad de membrana, y de 
aspecto electronlûcldo (vacuolas lipidicas), aparecen adosadas a 
la membrana externa de la mitocondria.
En relaciôn con los sacos de reticulo se observan cons—  
tantemente, con intensidad variable, membranas arrolladas en es- 
piral laxa, y sôlo ocasionalmente en forma compacta simulando f^ 
guras mielînicas; estas formaciones menibranosas aparecen en el - 
interior de los sacos dilatados del reticulo sarcoplâsmico. En - 
todos los casos son muy patentes las zonas de contacte entre el 
reticulo liso y tubes transversos (tubos T), son visibles en to­
dos los espacios intermiofibrilares, constituyendo las triadas, 
pero sin mostrar anormalidad alguna.
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Con m e n e r  f r e c uencia se observan c u e r p o s  d e n s o s  en el se 
no de los e s p acios i n t e r m i o f i b r i l a r e s ; estos c u e r p o s  densos a p a ­
recen limitados por una membrana, y o c a s i o n a l m e n t e  p u e d e n  m o s ---
trar c o n t enido pleomôrfico, en el que a l t e r n a n  zonas de gran den 
sidad, con figuras m e m b r a n o s a s  y zonas e l e c t r o n l û c i d a s  (lisoso—  
m a s ) . Los lisosomas c o m plejos son e s p e c i a l m e n t e  v i s i b l e s  en las 
zonas s u b s a r c o l e m m a l e s , y en la vecindad del nûcleo.
En los casos con mayor afectaciôn destaca el aumento del 
nûmero de mitocondrias, que adquieren formas anormales, aunque - 
generalmente no presentan alteraciones estructurales, comportân- 
dose como megaorganelas pleoconiales. Sôlo en dos casos hemos po 
dido observer ademâs de los aspectos megaconiales, la presencia 
en el seno de las crestas mitocondriales de inclusiones lamina—  
res de aspecto cristalino dispuestas paralelamente a modo de ga- 
lones. Estas inclusiones cristalinas han sido sehaladas en el h_i 
potiroidismo por NORRIS y FANNER 19 66 (38) entre otros autores.
Estas mitocondrias son especialmente abundantes en las - 
zonas subsarcolemmales y de éstas en la vecindad de los nûcleos. 
Aparecen asociadas a gotas lipidicas, a glucôgeno y constantemen 
te a proliferaciôn del reticulo liso dilatado.
La p r o l i f e r a c i ô n  del reticulo liso d i l a t a d o  a d q u i e r e  en 
los dos casos con i n c l usiones cristalinas i n t r a m i t o c o n d r i a l e s , - 
imâgenes anormales, d i s p o n i ê n d o s e  sacos p a r a l e l o s ,  a p i l a d o s  y 
o r i e n t a d o s  c i r c u n f e r e n c i a l m e n t e  o en espiral; j u nto a ellos se -
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observan imâgenes de tubos apuestos cortados transversalmente, - 
originando imâgenes en panai de abeja. Alteraciones similares 
han sido descritas en el hipotiroidismo: AFIFI y COLS. 1974 (49) 
y en otras situaciones como parâlisis periôdica hipopotasémica - 
con hipertiroidismo, BERGMAN y COLS. 19 70 (257) ; parâlisis periô 
dica hiperpotasêmica, McDONALD y COLS. 1968 (280); distrofia mio 
tônica SCHOTLAND 1970 (281) y atrofia por denervaciôn, PELLEGRI­
NO y FRANZINI 1963 (282).
No hemos observado alteraciones constantes en el compo—  
nente miofibrilar, estando en todos los casos la estriaciôn mio- 
fibrilar conservada, y la banda Z de espesor, densidad y orienta 
ciôn uniforme. En los casos con imâgenes histoquîmicas similares 
a core, no pudimos identificar el componente estructural de ês—  
tos, caracterizado por una anormalidad miofibrilar bien conocida 
y resehada por diverses autores como DUBOWITZ y ROY 1970 (283) , 
y ENGEL 1970 (284) .
X. DISCUSION DE LOS RESULTADOS
10.2. EN EL HIPERTIROIDISMO
En nuestros 9 casos de hiperfunciôn tiroidea, 8 eran hem 
bras, 88,8 %, concordante con la mayor frecuencia en las hembras; 
WERNER 1971 (310) encuentra una frecuencia de 4,4 a 8,2 hembras 
por un varôn en la edad media de la vida. Segûn este mismo autor, 
la frecuencia del hipertiroidismo por hiperplasia difusa y bocio 
nodular, varia de unas a otras series. Todos nuestros casos co—  
rresponden a la forma de miopatîa tirotôxica, no existiendo for­
mas de PPT ni miastenia gravia asociada a hipertiroidismo ni mio 
patia ocular. La debilidad como sintoma era maniféstado por 8 de 
los 9 casos, 88,8%. Cifras- del 61,5 han sehalado PIPBERGER y 
COLS. 1955 (70) y en menor cuantîa RAMSAY 1966 (105), el 54% LU- 
DIN y COLS. 1969 (109). La debilidad objetivada mediante balance 
muscular en 4 de los 9 casos, 44,4%, 2 de ellos con amiotrofias.
En 1 caso la ‘debilidad era severa y en el resto moderada. Este -
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porcentaje es inferior al de otros autores, habiêndose sehalado 
variaciones entre el 55% hasta la 81,5 % (ver cuadro n^ 3). En 
nuestros casos, la debilidad habia comenzado de forma prâctica—  
mente simultânea a los sintomas de hiperfunciôn tiroidea. No en- 
contramos relaciôn entre la duraciôn de la hiperfunciôn tiroidea 
y la presentaciôn de la miopatîa, concordante con lo resehado en 
la literatura, RAMSAY 1974 (89); tampoco existe correlaciôn en - 
nuestros pacientes entre la pérdida de peso y la presentaciôn de 
miopatîa, hecho sehalado por RAMSAY 1974 (89). La existencia de 
anticuerpos antitiroideos en 4 de los pacientes^ frente a tiroglo 
bulina y antîgeno microsomal en 1, frente a antîgeno microsomal 
en otros 3 ha sido sehalado en la literatura y s\i significado no 
estâ aclarado WERNER 1971 (310), y se ha postulado la hipôtesis 
de una tendencia de carâcter hereditario familiar para la produc 
ciôn de los mismos ya que families de estos pacientes, por otro 
lado eutiroideos, también presentan anticuerpos antitiroglobuli­
na y antimicrosomal en el suero.
En todos los casos la CPK estaba dentro de limites norma 
les, tal y como se ha resehado en la literatura (ver tabla n-“ 4) , 
Es posible que el ejsceso de hormona tiroidea produzca una inhib_i 
ciôn de la CPK, como ha demostrado ASKONAS 1951 (264). La LDH, - 
estaba discretamente elevada en un caso, siendo normal en el re^ 
to. KRUSKEMPER y COLS. 19 69 (166), es el ûnico autor que encuen­
tra elevada esta enzima, a diferencia del resto de los autores - 
que encuentran cifras normales (ver tabla n-^  4) . Las transamiha-
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sas AST y ALT fueron normales en todos nuestros casos, hallazgo 
similar al de PANGARO 1970 (169) , aunque otros autores han encorr 
trado cifras elevadas (ver tabla n^ 4) y segûn IZUMI 1971 (167) , 
la fuente de la elevaciôn de transaminasas en el hipertiroidismo 
es el hîgado, mientras que en el hipotiroidismo la elevaciôn de 
transaminasas, LDH, e incluse de la CPK lo achaca a un retraso - 
del aclaramiento de estas enzimas por el hipometabolismo general.
En el 33% de los pacientes, el EMG mostraba un patrôn - 
miopâtico. Los 3 pacientes presentaban miopatîa clînica. Otro de 
los pacientes con miopatîa clînica no tenîa alteraciones en el - 
EMG. La frecuencia de las alteraciones EMG grâficas en el hiper­
tiroidismo varîa desde un 61,5% que sehala SATOYOSHI y COLS. - 
1963b (77) hasta el 100% de los casos de HED y COLS. 1958 (103) 
(ver tabla n-^  7) . El tipo de alteraciones no es especificado por 
SATOYOSHI y COLS. 1963b (77), otros autores senalan aumento de - 
polifasia, disminuciôn de la duraciôn del potencial de acciôn y 
patrôn interferencial denso. Es RAMSAY 1965 (104) el que encuen­
tra en 92,6% de sus enfermos un aumento estadîstico del porcen­
taje polifasia y disminuciôn de la duraciôn de los potenciales - 
de acciôn. En nuestros casos no hay correlaciôn entre el grado - 
de hipertiroidismo ni la duraciôn del mismo, sin embargo, si 
existe correlaciôn entre la debilidad muscular objetivada, ya 
que dos enfermos con este signo tenîan patrôn miopâtico en el 
EMG; hallazgo resehado por diversos autores como HARVARD y COLS. 
1963 (108) y RAMSAY 1974 (89). Ninguno de estos pacientes presen 
taba sintomatologîa ni a la exploraciôn, ni datos electrofisiolô 
gicos de neuropatîa.
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En los troncos nerviosos explorados existîan mînimas al­
teraciones. Asî, en el peroneo comûn la latencia discretamente - 
prolongada en el caso n^ 24 con una disminuciôn del potencial 
evocado en los casos n^ 19, 20 y 26, y morfologîa polifâsica en 
el caso n^ 21. En el tibial posterior un discreto acortamiento - 
de la velocidad de conducciôn en los casos n* 21 y 25, con una - 
disminuciôn del potencial evocado en el caso n^ 23. En el nervio 
mediano motor, la latencia estaba discretamente alargada en los 
casos n-û 25 y 27 y reducciôn del potencial evocado en el caso
24. En el nervio cubital motor ûnicamente la amplitud del poten­
cial evocado estaba levemente disminuido en el caso n^ 24. Ningu 
no de los pacientes mostrô trastornos del nervio cubital sensitif 
vo ni del nervio mediano sensitivo. Estas levîsimas alteraciones 
no justifican el diagnôstico de polineuropatîa, dândose la cir—  
cunstancia de que la media de edad es alta en este grupo, resu^ 
tarîa por tanto problemâtico achacar estas leves alteraciones a 
una neuropatîa secundaria al hipertiroidismo, de acuerdo con la 
literatura.
Los 3 pacientes con miopatîa clînica y EMG grâfica y que 
fueron biopsiados, no presentaban alteraciones miopâticas taies 
como reemplazamiento adiposo ni aumento del tejido conectivo en- 
do ni perinisial, estando conservada la arquitectura fascicular. 
En todos existîa una atrofia de fibras tipo II. En 2 casos (n^
20 y 21) ademâs una discreta atrofia de las fibras tipo I. En -
dos casos (n-“ 20 y 21) , se evidenciô una inversiôn de la reac-
ciôn enzimâtica oxidativa al comportarse algunas fibras tipo I
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como II, con NADH-Tetrazolium-Reductasa. Esta alteraciôn es sig­
ne precoz de denervaciôn, DUBOWITZ y BROOKE 1973 (303), aunque - 
como dicen dichos autores, también se ve polimiositis, distrofia 
facio escâpulo humerai y distrofia oculo-faringea, siendo una de 
las razones por las que se achaca un componente denervativo en - 
estas enfermedades. Como ya hemos comentado la atrofia de fibras 
tipo 11 se ve en numerosas situaciones, es un hallazgo inespecî- 
fico, y habitualmente se ve en situaciones de inmovilidad o desu 
so. Como ya comentâbamos, las fibras tipo 11 pueden ser afecta—
das por diversos mecanismos, segûn han propuesto ENGEL y WAR----
MOLTS 1973 (317). GERING y MITTELBACH 1978 (319) han encontrado 
en animales de experimentaciôn, hechos hipertiroideos, atrofia - 
de fibras tipo 1.
X. DISCUSION DE LOS RESULTADOS
10.3. TRATADOS
Todos los enfermos fueron tratados, los hipotiroideos 
con tratamiento systitutivo y los hipertiroideos con antitiroi—  
deos y algunos intervenidos. De los 18 enfermos hipotiroideos, - 
pudimos seguir a todos. La miopatia clinica revertiô en 16 casos, 
persistiô en el caso de la enfermedad de Steinert y en el otro - 
caso con panhipopituitarismo aunque muy mejorada; asi pues, no - 
tenemos en cuenta el caso de la enfermedad de Steinert, la miopa 
tia clinica revertiô en el 94% al tiempo de finalizar el estudio. 
Es habitual este comportamiento en este tipo de miopatia. Igual- 
mente, en aquéllos casos con CPK elevada, ésta se normalizô en - 
todos ellos, y en 10 casos que seguimos mâs estrechamente la nor 
malizaciôn de este parâmetro tardô entre 1-8 semanas (casos n-*^ 1, 
2, 3, 5, 6, 10, 11, 12, 13, 14). GRAIG y ROSS 1963 (51) indican
que la vuelta a la normalidad de la CPK durante el tratamiento - 
sustitutivo depende de diversos factores, como niveles de parti-
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da de CPK, antigüedad de la hipofunciôn tiroidea, posologîa y 
preparado utilizado, estando de acuerdo la mayorîa de los auto—  
res como GRIFFITHS 1963 (52), SAITO y COLS. 1963 (149), GRAIG y 
SMITH 1965 (164) , ECKBOM 1966 (165) , que se normalize la CPK en­
tre 2 y 16 semanas. üno de nuestros casos (n-*^ 1) tras haberse 
normalizado las cifras de CPK, suspendiô la medicaciôn durante - 
6,5 meses, y de nuevo se elevaron los niveles de CPK. Por idént^i 
COS motivos la enferma suspendiô la medicaciôn sustitutiva y a - 
las 3 semanas los niveles de CPK permanecîan normales, por lo 
que en este caso podemos afirmar que suspendida la medicaciôn 
sustitutiva la CPK se elevô despuês de 3 semanas y antes de 6 me 
ses.
La CPK descendiô de forma estadisticamente significativa, 
comparado con los niveles de antes de iniciar el tratamiento - 
p < 0,0005. Igualmente sucediô con la LDH tras el tratamiento 
siendo el significado estadîstico, comparado con los niveles an­
tes del tratamiento de p < 0,005. Idéntica situaciôn observâmes 
con la AST que muestra un descenso, tras el tratamiento, muy si£ 
nificativo p < 0,0025. La ALT muestra un descenso también signi­
ficative p < 0,05. No existe significaciôn estadîstica en el des^  
censo de la aldolasa, al comparar los niveles antes y despuês 
del tratamiento.
En todos los casos en que existîa un patrôn miopâtico en 
el EMG, revertiô a excepciôn de 2 casos: une con enfermedad de - 
Steinert (n-^  16) en que persistîan las caractertsticas tîpicas -
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de esta enfermedad y en el caso n-“ 8 en que clînicamente ya pre- 
sentaba una moderada pêrdida de fuerza de localizaciôn proximal 
en la exploraciôn fîsica, por lo que podemos afirmar que en el - 
94% de los pacientes hipotiroideos revertiô la miopatia clînica 
y EMG grâfica tras el tratamiento sustitutivo persistiendo ambas 
alteraciones, clinica y eléctrica, en 1 sôlo caso portador de 
un panhipopituitarismo. El intervalo entre el 1^ y 2^ EMG oscilô 
entre 1 mes y 45 meses, con un tiempo medio de 15,3 meses. En - 
los 2 pacientes con polineuropatia electrofisiolôgica, ésta re-- 
vertiô entre uno y 8 meses, tiempo que mediô entre ambas explora 
clones electrofisiolôgicas. No existen datos concretos del tiem­
po que tarda en desaparecer el patrôn miopâtico en el EMG, tras 
tratamiento sustitutivo.
En 3 casos se repitiô el estudio histolôgico entre los 5 
y 14 meses despuês de la primera biopsia y de iniciar el trata—  
miento sustitutivo. En 2 de ellos persistia la atrofia aislada - 
de fibras tipo II. Habian desaparecido en 2 casos las fibras car 
comidas y disminuido notablemente en el 3^. Igualmente habian de 
saparecido las âreas similares al core en los 3 casos. En 2 ca—  
SOS exigia un porcentaje anormalmente elevado de fibras tipo 
II-C.
McKERAN y COLS. 1975 (206) han realizado un estudio du—  
rante tratamiento sustitutivo en la miopatia hipotiroidea, encon
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trando que a los 2 anos de iniciado el tratamiento, todavia per­
sistia la atrofia de fibras tipo II en sus casos.
Pudimos seguir a 2 de los 3 pacientes con miopatia hiper 
tiroidea y los dos recuperaron fuerzas hasta la normalidad, sien 
do esta recuperaciôn entre los 2-3 meses despuês de iniciado tra 
tamiento antitiroideo, estando entonces controlada la hiperfun—  
ci6n tiroidea, tal y como ha sido senalado en la literatura por 
HARVARD y COLS. 1963 (108) y RAMSAY 1974 (89) entre otros. No - 
practicamos nueva biopsia en estos enfermos ya que no encontre—  
mos justificaciôn para realizarla.
C O N C L U S I O N E S
XI. CONCLUSIONES
Hemos estudiado 27 pacientes con afectaciôn tiroidea; 18 
pacientes hipotiroideos con edades comprendidas entre 25 y 75 -
ahos, 15 hembras y 3 varones con una edad media para el grupo de 
52 anos, siendo para los varones de 50 y para las hembras de 
52,5. En 14 casos se estimô por la historia clînica la duraciôn 
del hipotiroidismo, entre 10 ahos y 6 meses, con un tiempo medio 
de 3,75 ahos. Los pacientes han sido seguidos entre 2 y 46 meses, 
con una media por enfermo de 19,3 meses. En este grupo de enfer­
mos hipotiroideos, hemos podido constater:
1. La miopatia hipotiroidea es mâs frecuente de lo seha- 
lado en la literatura. En el 77,7%, existe una miopa­
tia clînica, con afectaciôn proximal, a nivel de cin- 
turas escapular y pelvianas. La miopatia clînica nun- 
ca fué muy severa. El 50% de los pacientes présenta—  
ban calambres musculares dolorosos. Tras tratamiento 
sustitutivo, todos los pacientes mejoraron, desapare-
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ciendo la debilidad muscular salvo en 2 pacientes, una 
paciente con enfermedad de Steinert asociada a hipot^ 
roidismo (tercero con esta asociaciôn sehalada en la 
literatura) y otra paciente con panhipopituitarismo - 
que a los 13 meses persistia, aunque mejorada de su - 
miopatia.
2. En el 72,7% existian niveles elevados de CPK sérica, 
que comparado con individuos normales, muestra una 
significaciôn estadîstica (p < 0,001). En el 77,7 % - 
existian niveles elevados de LDH sérica, que al ser - 
comparados con individuos normales, muestra significa 
ciôn estadîstica (p < 0,005). La AST estaba elevada - 
en el 66,6% de los casos, esta elevaciôn es también 
significative (p < 0,005). La ALT se encontrô elevada 
en el 50% de los casos, elevaciôn significative esta- 
disticamente (p < 0,005). La Aldolasa estaba elevada 
en el 30,7% , elevaciôn que no muestra significaciôn 
estadîstica.
Tras tratamiento sustitutivo, la CPK se normalizô en 
todos los casos, al tiempo de finalizar el estudio. - 
En 10 casos, el tiempo que tardô en normalizarse la - 
CPK oscilô entre 1 y 8 semanas. El descenso de la CPK 
es significative (p < 0,0005). En 2 pacientes con CPK 
previamente normales, se elevaron transitoriamente, al 
inicio del tratamiento sustitutivo.
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La LDH descendiô de forma significativa tras el trata 
miento (p < 0,005).
La AST se normalizô. Comparado con los niveles antes 
del tratamiento, muestra un descenso significative 
(p < 0,0025) .
La ALT se normalizô y muestra un descenso significati 
vo (p < 0,05).
La Aldolasa descendiô, pero comparado con los niveles 
previos no es significative.
3. En el 72,2% de los pacientes, existîa un patrôn mio­
pâtico en el EMG, caracterizado por disminuciôn de la 
amplitud y duraciôn de los potenciales y aumento de - 
la polifasia. En el 11%, existîa una polineuritis sub 
clînica. Tras tratamiento sustitutivo, la miopatîa 
eléctrica revertiô en todos los casos salvo en 2: en 
la paciente con enfermedad de Steinert asociada a hi­
potiroidismo y en la paciente con panipopituitatismo, 
exactamente los 2 casos en que clînicamente la miopa­
tîa no revertiô tras tratamiento sustitutivo.
4. En 3 casos, 16,6%, existîan alteraciones miopâticas 
en la biopsia muscular. En 16 casos, 88,8 %, existîa 
una atrofia de fibras tipo II, mâs intensa en 7 casos.
198
48,8%. La paciente portadora de la enfermedad de - ' 
Steinert, presentaba también atrofia de fibras tipo I. 
En el 88,8%, existîan acûmulos de mitocondrias en re 
giôn subsarcolémica de las fibras tipo I. En el 77,7%, 
existîan fibras carcomidas. En 13 casos, 72,2%, exi£ 
tîan âreas similares al core, generalmente centrales, 
ûnicas o multiples, siendo estas alteraciones muy in­
tenses y frecuentes en 3 casos y menos frecuentes en 
los otros 9 restantes. Se rebiopsiaron 3 pacientes 
tras tratamiento sustitutivo entre 6 y 18 meses de 
iniciado el mismo, habiendo desaparecido las imâgenes 
parecidas al core en los 3 casos, desaparecido las f_i 
bras carcomidas en 2 y disminuido en el tercero, per­
sistiendo en todos la atrofia de las fibras tipo II.
5. No hemos encontrado relaciôn entre el tiempo de evolu 
ciôn del hipotiroidismo, miopatîa clînica, niveles sé 
ricos de enzimas musculares, niveles hormonales tiroi^ 
deos, miopatîa eléctrica y alteraciones histolôgicas.
Entre los 9 pacientes hipertiroideos, 8 eran hembras 
y un varôn, con edades comprendidas entre los 28 y 74 
ahos, con una edad media para el grupo de 50,6 ahos y 
para las hembras de 53,3 ahos, el ûnico varôn tenîa - 
29 ahos. Se estimô la duraciôn del hipertiroidismo en 
tre 4 y 60 meses, con una media de 15 meses para el -
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grupo, siendo en las hembras de 16,4 m cses y en el v a  
rôn de 4 meses. En este grupo de pacientes hipertiroi 
deos, hemos podido constatar:
1) La astenia era manifestada en 7 de los pacientes, 
67% de los casos, sin embargo, la miopatîa clînica 
se objetivô en 4 pacientes, 44,5% del grupo, sien 
do severa en un caso y moderada en los otros 3 pa­
cientes. La miopatîa era proximal a nivel de cintu 
ras escapulares y pelvianas. La mitad de los casos, 
2 pacientes, que presentaban miopatîa clînica, pre 
sentaban atrofias musculares évidentes a nivel de 
cinturas escapulares. La miopatîa clînica habîa co 
menzadb de forma paralela a los sîntomas de hiper- 
funciôn toroidea. La frecuencia de la miopatîa en 
este grupo es algo menor que lo resehado en la li­
teratura. Tras el control de la hiperfunciôn tiro^ 
dea entre 2 y 3 meses, la miopatîa remitiô.
2) La CPK, LDH, AST y ALT, estaban dentro de limites 
normales y no muestran significaciôn estadîstica - 
al ser comparado con individuos normales.
3) En 3 pacientes con miopatîa clînica, 33,3%, del - 
grupo, se constaté la existencia de un patrôn mio­
pâtico en el EMG. Las velocidades de conducciôn mo
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tora en los nervios peroneo comûn, tibial poste  •
rior, mediano y cubital, asi como las velocidades 
de conducciôn sensitive del nervio mediano y cubi­
tal, fueron en todos los casos, 100% normales.
Tras el control de la funciôn tiroidea, el patrôn 
EMG en 2 de los 3 casos que seguimos, fué normal - 
entre los 2 y 3 meses de iniciado el tratamiento.
4) En los 3 casos con miopatia clinica y eléctrica, - 
no existian alteraciones miopâticas en la biopsia 
muscular, no habiêndose biopsiado el resto de los 
pacientes en que no se objetivaron. miopatia clini­
ca y eléctrica. En los 3 casos existîa atrofia ai£ 
lada de fibras tipo II y en 2 ademâs, una discrete 
atrofia de fibras tipo I. Existîa reversiôn histo- 
quîmica en 2 de los 3 pacientes, aquéllos que pre­
sentaban discreta atrofia de las fibras tipo I.
Dos pacientes presentaban fibras carcomidas y en - 
ningûn caso imâgenes similares al core.
5) No hemos encontrado correlaciôn entre el tiempo de 
evoluciôn del hipertiroidismo, pêrdida de peso, n_i 
veles hormonales séricos de hormonas tiroideas, - 
miopatîa eléctrica y alteraciones histolôgicas. 
Existîa correlaciôn entre la presencia de atrofias 
musculares, miopatîa eléctrica y alteraciones his­
tolôgicas.
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Finalmente, si comparâmes ambos grupos de enfermos hipo 
e hipertiroideos, con edades y sexos similares, podemos concluir:
1. La miopatîa hipotiroidea ha sido mâs frecuente que la 
hipertiroidea. Solamente en la hipertiroidea se apre- 
ciaron atrofias musculares.
2. Los enzimas séricos CPK, LDH, AST, ALT y Aldolasa, e£ 
tân elevados en el hipotiroidismo y normales en el h_i 
pertiroidismo, con significaciôn estadîstica al compa 
rar ambos grupos en CPK (p < 0,001), LDH (p < 0,0005) 
y AST (p < 0,01).
3. En el 72,2% de los hipotiroideos, existîa patrôn mio 
pâtico electromiogrâfico, mientras que ésto sucediô - 
en el 33,3% de los hipertiroideos- En dos pacientes 
hipotiroideos existîa una polineuritis subciînica, 
siendo normales las velocidades de conducciôn en los 
hipertiroideos.
4. En ambos grupos existîan, desde el punt. de vista hi^ 
tolôgico, atrofia de fibras tipo II. En los hiperti—  
roideos, ademâs de fibras tipo I en les 2/3 de los ca 
SOS. Existîa reversiôn histoquîmica en 2/3 de los hi­
pertiroideos \ en ninquno de los hipotiroideos. Encon 
tramos imâgenes simi.ares al core ûnicamente en los - 
hipotiroideos,
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5. Los hipotiroideos tratados, muestran un aumento del - 
porcentaje de fibras subtipo II-C, al igual que suce- 
de en los hipertiroideos. Tras el tratamiento adecua- 
do de ambos grupos de enfermos, la miopatîa clînica y 
eléctrica revertiô en ambos.
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APENCIDE ICONOGRAFICO Y DE
H I S T O R I A S  CLINICAS
I .APENDICE ICONOGRAFICO Y DE HISTORIAS CLINICAS
CASO N- 1. J.V.L. HEMBP.A DE 61 ANOS. H- Cl- 34.526
E s t u d i a d a  i n i c i almente en septiembre de 1976. Desde h a c e  
anos refiere voz grave. Desde hace 2 ahos r e f i e r e  astenia, a n ore  
xia y f a t i g a b i l i d a d . Desde hace aho y m e d i o  t e n d e n c i a  al sueho. 
Dos meses antes co m e n z ô  a presentar calambres, Êdemâs m a l e o l a r e s  
y dolores m û s c u l o - e s q u e l é t i c o s . Desde h ace t i e m p o  es m u y  friole- 
ra, sintoma que se ha i ncrementado ûltimamente.
E x p l o r a c i ô n  fisica; facies m i x e d e m a t o s a  c on e d e m a  de pâr -  
p a d o s , p ë r d i d a  de la cola de las cejas, piel empastada. La p i e l  
es seca, aspera, fria, descamativa. No se p a l p a  bocio. T A  125/80 
La e x p l o r a c i ô n  m u s c u l a r  pone de m a n i f i e s t o  a u s e n c i a  de a t r o f i a  e 
h i p e r t r o f i a  musculares. Existe moderada p ë r d i d a  de fuerza en g ru  
poG m u s c u l a r e s  p r o x i m a l e s  (cinturas e s c a p u l a r e s  y p e l v i a n a s ) . No 
miotonia. Reflejos tendinosos lentos. No t r a s t o r n o s  s e n s i t i v o s  - 
Di c e r e b e l o s o s .
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E x â m e n e s  de laboratorio:
Hcto. 29%, Hb 9,8 grs/100 ml. V o l u m e n  c o r p u s c u l a r  m e d i o  
de 1 0 1  m i c r a s  cûbicas.
C o l e s t e r o l  312 m g r s / 1 0 0  ml. T r i g l i c é r i d o s  220 m g r s / 1 0 0  ml 
CPK 394 mU/ml, A ST 14 m U / m l , A LT 9 mU/ml, LDH 358 mU/ml. 
A n t i c u e r p o s  a n t i t i r o i d e o s  negatives.
ECG: b a j o  voltaje, a l t e r a c i ô n  d i f u s a  de la r e p o l a r i z a c i ô n .
C a p t a c i o n e s  t i r o i d e a s  con 1-131, 2- h-: 4,8%; 5- h-: 4,1%; 
24 h-: 2%; 48 h-: 1,2%.
Hamolsky: 23,2%.
Ti4 : no detectable; Tg : 0,28 n a n o g r a m o s / m l . TSH s u p e r i o r  a 
4 0 m U / m l .
G a m m a g r a f î a  tiroidea: g l â n d u l a  no v i s i b l e  po r  el e s c a s o  - 
acüraulo de m a t e r i a l  radiactivo.
EMG: r e a l i z a d o  a nivel del vas o  e x t e r n o  derecho, m u e s t r a  
un p a t r o n  interfe.rencial de am p l i t u d  r e d u c i d a  (1,5 mV) al m â x i m o  
esfuerzo. Mo  e x iste a c t i v i d a d  e s p o n t d n e a  b u s c a d a  en mâs de 3 pun 
tes del mOsculo. El e s t u d i o  de unidades m o t r i c e s  d e m u e s t r a  u na -
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disrrilnuciôn en la du r a c i o n  m e d i a  del 40%, con un a  a m p l i t u d  m e d i a  
c 1 m V  y p o l i f a s i a  del 33%. En el inûsculo p e d i o  se ha r e g i stra-
do una de s c a r g a  e s p o n t â n e a  de alta frecuencia. La v e l o c i d a d  de -
conducciôn m o t o r a  en n e r v i o  p e r o n e o  comûn d e r e c h o  es normal (49 
jus/scg.) con po t e n c i a l  e v o c a d o  polifâsico, de a m p l i t u d  normal 
(10 mV).
B i o p s i a  m u s c u l a r  (76/5275): m u s c u l o  e s t r i a d o  con c o n s e r v a
ci.ôn de la a r q u i t e c t u r a  fas c i c u l a r  sin a u m ento del t e jido conec-
tivo ni r e e m p l a z a m i e n t o  adiposo. Las fibras m u s c u l a r e s  p o s e e n  
din.metros que os c i l a n  e n tre 20 y 80 micras. E x i s t e  u n a  c o r r e c t a  
difere n c i a c i ô n  h i s t o q u ï m i c a  en tipos de fibras, c o r r e s p o n d i e n d o  
el 66% de ellas al tipo I y el 34% al tipo II. Las fibras perte- 
necientes al tipo l’ poseen di â m e t r o s  que o s c i l a n  e n t r e  30 y 80 
micras, siendo su d i â m e t r o  m e d i o  de 52 micras. Los d i â m e t r o s  de 
las fibras tipo II o s c i l a n  entre 20 y 60 micras, s i e n d o  el d i â —  
métro m e d i o  de 47 micras. El 48% de las fibras tipo II c o r r e s p o n  
de al s u btipo A, el 52% al subtipo B y no se o b s e r v a n  fibras p er  
tenecientes al s u b tipo C. E x i s t e n  frecuentes i m â genes de irregu- 
laridad en la d i s t r i b u c i ô n  e n z i m â t i c a  o x i d a t i v a  de las fibras ti^ 
po I; igualmente, se e v i d e n c i a n  aisladas fibras tip o  I que repre 
sentan imâgenes r e d o n d e a d a s  y ovaladas d e s p r o v i s t a s  de a c t i v i d a d  
enz i m â t i c a  oxidativa.
T r a t a d a  con 10 m i c r o g r a m o s  de L-T 3 + 90 m i c r o g r a m o s  de , 
a las 4 semanas de i n i c i a d o  el t r a t amiendo de la C P K  era de 18 - 
mU/ml, A ST 9 mU/ml, ALT 2 m U / m l , LDH 183 mU/ml, h a b i e n d o  de s a p a -
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recido p r â c t i c a m e n t e  los es p a s m o s  mus c u l a r e s  d o l o r o s o s . La e n f e r  
ma suspendiô la m e d i c a c i ô n  a û l t imos de septiembre de 1976, acu- 
d i endo 6  m e s e s  despuês, en abril de 1977 r e f i r i e n d o  de n u e v o  a £  
ténia, somnolencia, h i p e r s e n s i b i l i d a d  al frîo, voz ronca, p a res-  
tesis en las m a n o s  y d o l ores en m a s a s  m u s c u l a r e s  de h o m b r o s  y 
piernas. De n u evo la e x p l o r a c i ô n  fîsica era s i m ilar a la del mes 
de sept i e m b r e  de 1976. La CPK era 356 mU/ml, AST 18 mU/ml, A LT - 
3 mU/ml, LDH 39 4 mU/ml, el c o l e s t e r o l  315 m g r s/100 ml  y la crea- 
tinuria de 322 mgr s / d î a .  Se le indicô que d e bîa r e i n i c i a r  el tra 
ta m i e n t o  h o r m o n a l  q u e  por su c u e n t a  h a b î a  a b a n d o n a d o  y al mes de 
re i n i c i a d o  ëste la C P K  er a  18 m U / m l , AS T  9 mU/ml, A L T  2 mU/ml,
LDH m U / m l  y el c o l e s t e r o l  205 m g r s / 1 0 0  ml. Rev i s a d a  en n o v i e m b r e  
de 1977, d e s a p a r e c i ô  la astenia, a n o rexia y fatigabilidad. No 
p r é s e n t a  c a l a m b r e s  ni d o l o r e s  m ü s c u l o - e s q u e l ê t i c o s ; la voz se ha  
he c h o  de t o n a l i d a d  norm a l  y la piel es normal. El b a l a n c e  m u s c u ­
lar es normal y el E M G  m u e s t r a  d e s a p a r i c i ô n  del p a t r ô n  m i o p â t i c o  
que p r e s e n t a b a  en s e p t i e m b r e  de 1976, siendo r i g u r o s a m e n t e  n o r m a l  
De n u evo en e n ero de  19 7 8  s u s p e n d i ô  la m e d i c a c i ô n  s u s t i tutiva, y 
a las 3 semanas fué v i s t a  por nosotros, p r e s e n t a n d o  e n t o n c e s  una 
CPK de 22 mU/ml, r e c o m e n d â n d o l e  r e i n i c i a s e  la m e d i c a c i ô n  y que - 
no la a b a n d o n a s e  s in p r e v i a  consulta.
CASO N- 2. F.G.G. HElfôRA DK 57 ANOS. Il- Cl- 1.527
E s t u d i a d a  en junio de 1975. Desde hace 5 ahos ha n o t a d o  - 
camb i o  en la t o n a l i d a d  de la voz que se ha h e c h o  m â s  grave. D e s ­
de hace 4 ahos p r é s e n t a  astenia, torpor m e n t a l  y c a l a m b r e s  m u s c u
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'ares. Desde hace 3 ahos d e b i l i d a d  muscular, q u e  es mâs i n t e n s a  
nivel de hombros y caderas. Desde hace 1 aho, al t i empo que se 
: il tensif icari los sintomas anteriores, aparecen: somnolencia, in-
tolerancia al frîo y estrehirniento pertinaz. D e s d e  hac e  algunos 
l'cses le han e n c o n t r a d o  h i p e r t e n s i o n  arterial.
E x p l o raciôn fîsica: facies m i x e d e m a t o s a  c o n  e d e m a  de pâr- 
r.ados, përdida de la cola de las cejas e i n f i l t r a c i ô n  de la piel. 
La piel es seca, âspera, d e s c a m a t i v a  y frîa. N o  bocio. E d e m a  pre_ 
tibial TA  140/100. El e x â m e n  m u s c u l a r  pon e  de m a n i f i e s t o  la a u —  
sencia de atrofias e h i p e r t r o f i a s  musc u l a r e s .  N o  miotonia. E x i s ­
te debilidad m u s c u l a r  m o d e r a d a  de p r e d o m i n i o  e n  g r upos m u s c u l a —  
res proximales, a nivel de c i n turas e s c a p u l a r e s  y pelvianas. No 
existen trastornos s e n s o r i a l e s  ni cereb e l o s o s .  T A  140/100.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto.: 33,4%. Hb: 12,2 grs/100 ml.
Colesterol 260 m g r s / 1 0 0  ml, T r i g l i c é r i d o s  160 m g r s / 1 0 0  ml.
CPK 252 mü/ml, A S T  16 m U / m l , A L T  6  m ü / m l ,  LDH 699 mU/ml.
A n t i c u e r p o s  a n t i t i r o i d e o s  p ositivos: t i r o g l o b u l i n a  1/400
y m i c r o s o m a l e s  1/400.
ECG: b l o q u e o  i n c o m p l e t o  de rama d e r echa.
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C a p t a c i o n e s  tiroideas con 1-131: 3- h-: 4,6%; 6 - if: 5,2%;
24- h-: 5,6%
Hamolsky: 9,54%.
Ti^  total: 2,5 m i c r o g r s / 1 0 0  ml, Tg 0,48 nanogrs./ml.
La g a m m a g r a f î a  t i r o i d e a  no p e r m i t î a  v i s u a l i z a r  la g l â n d u -
la, d e b i d o  al e s c a s o  d e p ô s i t o  de m a t e r i a l  radiactivo.
EMG: (cuadrîceps i z q u i e r d o  fuerza 3-4/5), a u s e n c i a  de a c ­
tividad e s p o n t â n e a .  A u s e n c i a  de miotonîa. Los p o t e n c i a l e s  tienen 
una a m p l i t u d  de 200-500 miliv o l t i o s ,  siendo su d u r a c i ô n  en el 
25% con r e s p e c t e  a la normalidad. El indice de p o l i f a s i a  es del 
90%. Las v e l o c i d a d e s  de c o n d u c c i ô n  m o t o r a  y sen s i t i v a s  son rigu- 
r o s a m e n t e  normales. En conclusion, patr ô n  miopâtico.
La b i o p s i a  m u s c u l a r  (75/4317), m u e s t r a  un m u s c u l o  e s t r i a ­
do con c o n s e r v a c i ô n  de la a r q u i t e c t u r a  fascicular. Las fibras 
m u s c u l a r e s  p o s e e n  d i â m e t r o s  que oscilan e n tre 20 y 70 m i c r a s  de 
diâmetro. Existe u na c o r r e c t a  d i f e r e n c i a c i ô n  en tipos, r e p r esen- 
tando las fibras tipo I el 73% del total, frente a un 27% qu e  co 
rresporiden al t i p o  II. Las fibras tipo I p o seen d i â m e t r o s  que o £
cilan entre 30 y 70 micras, s i endo su d i â m e t r  m e dio de 47 m i ---
eras. Los d i â m e t r o s  de las fibras tipo II, o s c i l a n  entre 20 y 60 
m i c r a s  y su d i â m e t r o  m e d i o  es de 38. Por d e f i c i e n c i e s  t e c nicas  
no se ha p o d i d o  c a l c u l e r  el p e r c e n t a g e  de fibras tipo II p e r t e n e  
cientes a los s u b t i p o s  A  y C; sin embargo, no se h a n  e v i d e n c i a d o  
fibras c o r r e s p o n d i e n t e s  al s u b t i p o  C .
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T r a t a d a  con 20 m i c r o g r a m o s  de L - T 3 + 180 m i c r o g r a m o s  T^ . - 
aiariamente a las 6  semanas la CPK era 16 mU/ml, A S T  5 mU/ml,
ALT 3 mU/ml, m e j o r a n d o  subjetivainente de forma notable. A  los 12 
r.-.eses la e n f e r m a  no m a n i f e s t a b a  n i n guna s i n t o m a t o l o g î a  en la r e ­
vision realizada, la fuerza era normal, no r e f e r î a  calambres, in 
tolerancia al frîo y el estrehirniento habîa d esaparecido. A  los 
2  ahos y m e d i o  de ser v i sta por vez primera la e n f e r m a  e s t a b a  
asintomâtica. La T^ era 12,2 m i c r o g r s / 1 0 0  ml, y Tg de 1,92 nano- 
grs/ml. El EMG r e p e t i d o  fué normal, p r e s e n t a n d o  u n a  d u r a c i ô n  de 
los pote n c i a l e s  normal (+ 1 ,6 % con respecte a la normalidad) y el 
indice de p o l i f a s i a  fuô el 16%. Actualmente, sigue t r a t a m i e n t o  - 
s u s t itutivo con 15 m i c r o g r s . de L-Tg + 135 m i c r o g r s . de L-T%. La 
T.A es de 140/85.
CASO N° 3. C.F.L. HEMBRA DE 49 ANOS. H- Cl- 28.402
E s t u d i a d a  en febrero de 19 76. Desde hac e  ahos, sin p o d e r  
precisar, nota e d e m a  de cara y pârpados. Hac e  3 ahos fuê d i a g n o £  
ticada de h i p e r c o l e s t e r o l e m i a . D e sde hace 2 ahos p r é s e n t a  a n emia 
refr a c t a r i a  a m u l t i p l e s  t r a t a m i e n t o s , h i p e r s e n s i b i l i d a d  al frîo, 
somnolencia, torpor m e n t a l  junto a astenia y d e b i l i d a d  global. - 
No refiere calambres m u s c u l a r e s  ni parestesias.
E x p l o r a c i ô n  fîsica: facies mixedematosa. P iel pâlida, s e ­
ca, âspera, d e s c a m a t i v a  y frîa. No bocio. La e x p l o r a c i ô n  m u s c u —
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lar pone de m a n i f i e s t o  a u s e n c i a  de atrofia e h i p e r t r o f i a  m u s c u l a r  
La fuerza est a  g l o b a l m e n t e  conservada. No miotonîa. A u s e n c i a  de 
al t e r aciones s e n s i t i v a s  y cerebelosas. T A  170/110.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 37%; H b  12,6 grs/100 ml.
C o l e s t e r o l  303 m g r s / 1 0 0  ml, T r i g l i c é r i d o s  191 m g r s / 1 0 0  ml
CPK 330 mU/m l ,  A S T  21 mU/ml, ALT 24 mU/ml, LDH 297 mU/ml.
An t i c u e r p o s  a n t i t i r o g l o b u l i n a s : negativos. A n t i m i c r o s o m a l  
p o s i t i v o s  f r e n t e  a d i l u c i ô n  1/1600.
ECG: b a j o  volta j e ,  t r a s t o r n o  difuso de la repolar i z a c i ô n .
C a p t a c i o n e s  c o n  1-131: 3- h - : 3,2%; 6 - h - : 2,7%; 24- h - : 
2,6%; 48- h - : 2%.
Hamolsky: 9,9%.
T 4 total y T 3 v a l o r e s  no détectables.
EMG: p r a c t i c a d o  en cua d r i c e p s  d e r e c h o  y o r o n e n t e  p r i m e r  - 
d e d o  m a n o  derecha, c o n  fuerza 5/5,muestra: a u s e n c i a  de a c t i v i d a d  
espontânea. Los p o t e n c i a l e s  son de morfologîa, a m p l i t u d  y v o l t a ­
je normales. E x i s t e  u n  au m e n t o  de la a c t i v i d a d  de i n s e r c i ô n  un - 
t r a z a d o  i n t e r f e r e n c i a l  al m â x i m o  esfuerzo, Lo m â s  l l a m a t i v o  es -
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un aumento de la p o l i f a s i a  al 40%. No e x iste m i o t o n î a  y las velo 
cidades de c o n d u c c i ô n  m o t o r a s  y s ensitivas son normales.
La b i o p s i a  m u s c u l a r  (76/09 74), m u e s t r a  un  m û s c u l o  e s t r i a ­
do con c o n s e r v a c i ô n  de la a r q u i t e c t u r a  fascicular, sin au m e n t o  - 
del tejido c o n e c t i v o  ni r e e m p l a z a m i e n t o  adiposo. Las fibras m u s ­
culares p o seen diâmetros que os c i l a n  entre 2 0  y 80 m i c r a s  de diâ 
métro. H i s t o q u î m i c a m e n t e  e x iste una c o r r e c t a  d i f e r e n c i a c i ô n  en - 
tipos, c o r r e s p o n d i e n d o  el 28% de las fibras al tipo I y el 72% - 
al tipo II. Las fibras tipo I p o s e e n  un d i â m e t r o  m e d i o  de 5? m i ­
cras, o s c i l a n d o  sus d i â m e t r o s  e n tre 40 y 80 micras. Las fibras - 
tipo II, p o s e e n  diâ m e t r o s  que o s c i l a n  e n t r e  20 y 80 micras, sien 
do 47 m i c r a s  el d i â m e t r o  medio. En el seno de las fibras tipo II 
el 26% c o r r e s p o n d è n  al s u b tipo A, el 74% al s u b t i p o  B y no se ob 
servan fibras del s u b tipo C.
T r a t a d a  con 15 microgrs. de LTg + 135 mic r o g r s .  de Ti* d ia 
riamente, a las 4 semanas la C PK era 15 mü/ml, A L T  9 m U / m l  y LDH 
160 mU/ml, con m e j o r î a  del e s t a d o  general. A  los 21 m e s e s  de ini^ 
ciado el tratamiento, la e n f e r m a  p r e s e n t a b a  u n a  s i t u a c i ô n  g e n e —  
ral normal, h a b i e n d o  d e s a p a r e c i d o  la h i p e r s e n s i b i l i d a d  al frîo, 
la a s t enia y la d e b i l i d a d  general, asî c o m o  la h i p e r i n s o m n i a .  El 
e x âmen de laboratorio, en este momento, n o v i e m b r e  de 1977, m o s —  
traba CPK 39 mU/ml, A S T  2 mU/ml, A L T  2 mU/ml, LDH 182 mU/ml, al- 
dolasa 3,4 mU/ml, c o l e s t e r o l  210 m g r s/100 ml, t r i g l i c é r i d o s  160 
mgrs/100 ml. La T% 5,1 m i c r o g r s ./lOO ml, Tg 1,3 n a n o g rs./ml. El 
EMG p r a c t i c a d o  m o s t r a b a  absol u t a  normalidad, h a b i e n d o  desapareci^ 
do el i n c r e m e n t o  de la polifasia. La T A  140/80.
260
CASO N- 4. D.R.G. HEMBRA DE 47 AROS. H- Cl- 306.264
E s t u d i a d a  en n o v i e m b r e  de 1976. Desde hac e  1 aho p r é s e n t a  
e d e m a  de cara, m a n o s  y tobillos junto a p a r e s t e s i a s  en m a n o s  y - 
piés. D e sde e n t o n c e s  r e f i e r e  a s t e n i a  e h i p e r s e n s i b i l i d a d  al frîo. 
No  ha n o t a d o  c a l a m b r e s  ni e s p asmos m u s c u l a r e s  dolorosos. S u b jeti 
v a m e n t e  no ha n o t a d o  d e b i l i d a d  muscular.
E x p l o r a c i ô n  fîsica: Obesa. F a cies .mixedematosa. Voz de to 
n a l i d a d  grave. P i e l  pâlida, seca, â s pera y descamativa. No  se 
p a l p a  bocio. No a t r o f i a  ni h i p e r t r o f i a s  musculares. No  miotonîa. 
La f u e r z a  m u s c u l a r  e s t â  conservada, û n i c a m e n t e  a' nivel de cintu- 
ra e s c a p u l a r  y p e l v i a n a  e x i s t e  una leve d i s m i n u c i ô n  de la fuerza 
m u s c u l a r .  No a l t e r a c i o n e s  sens o r i a l e s  ni cerebelosas. T A  130/80.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 34%. H b  11 grs/ 100 ml.
C o l e s t e r o l  282 m g r s / 1 0 0  ml. T r i g l i c é r i d o s  183 m g r s / 1 0 0  m l
CPK 141 mU/ml, A S T  10 mU/ml, AL T  2 mU/ml, LDH 345 mU/ml.
A l d o l a s a  1,7 U/ml.
A n t i c u e r p o s  a n t i t i r o i d e o s  positivos: a n t i t i r o g l o b u l i n a  -
1/400, a n t i m i c r o s o m a l e s  1/6400.
ECG: normal.
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Captaciones tiroideas con 1-131: a la 2- h-: 4%; 5- h - : 
3,9%; 24- h-: 4,7%.
Hamolsky: 18,8%.
Ti+: va l o r e s  no détectables; Tg : 0,15 nano g r s / m l .  TSH supe 
rior a 40 mU/ml.
La g a m m a g r a f î a  tiroidea, no permi t i ô  v i s u a l i z a r  la g l â n d u  
la p or el n u l o  acumulo de m a t erial r a d i a c t i v o  a nivel de 
t i r o i d e s .
EMG: a nivel del cuadriceps derecho con fuer z a  3-4/5. No 
existe atrofia. A u s e n c i a  de actividad espontânea. N o  d e s c a r g a s  - 
p s e u d o m i o t ô n i c a s . Al m â x i m o  e s f uerzo trazado i n t e r f e r e n c i a l  de - 
3-4 m i l i v o l t i o s  de ampli t u d  mâxima. Se a i slan 21 p o t e n c i a l e s  de 
unidad m o t r i z  con u na duraciôn m e d i a  de 8,9 m i l i s e g u n d o s , estan-  
do d i s m i n u i d a  su am p l i t u d  (desviaciôn de mâs del 29,9% r e s p e c t e  
a la normalidad). La p o l i fasia fuê normal (14,2%). Las v e l o c i d a ­
des de c o n d u c c i ô n  fueron normales a nivel de los n e r v i o s  t i bial 
posterior, p e r o n e o  comûn y m e d i a n o  y cubital, é s tos û l t i m o s  tan- 
to motor como sensitivos. En c o n junto e x i s t î a  un p a t r ô n  m i o p â t i ­
co.
B i o p s i a  m u s c u l a r  (76/7694) m û s c u l o  e s t r i a d o  con c o n s e r v a ­
ciôn de la a r q u i t e c t u r a  fascicular, sin a u m e n t o  del t e j i d o  c o nec  
tivo ni r e e m p l a z a m i e n t o  adiposo. Las fibras m u s c u l a r e s  p o s e e n  
diâmetros que o s c i l a n  entre 10 y 70 micras. E x i s t e  u na c o r r e c t a  
di f e r e n c i a c i ô n  en tipos, con c o r r e s p o n d e n c i a  de las r e a c c i o n e s  -
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histoenzimâticas. Las fibras pertenecientes al tipo I representan 
el 52% del total, frente a un 48% de las fibras tipo II. Las fi­
bras tipo I poseen diâmetros que oscilan entre 40 y 70 micras, - 
siendo su diâmetro medio de 55 micras. Los diâmetros de las fi—
bras tipo II oscilan entre 10 y 60 micras, siendo el diâmetro me
dio de 37 micras. En el seno de las fibras tipo II, el 74% co--
rresponden al subtipo A, el 26% al subtipo B y no se observan f
bras correspondientes al subtipo C.
Algunas fibras tipo I muestran acûmulos discretos de ma­
terial granular positive para enzimas oxidativ.as incluida SH. 
Abundantes fibras tipo I muestran llamativas imâgenes de irregu- 
laridad en la distribuciôn de la red enzimâticaoxidativa, con a£ 
pecto de fibras carcomidas.
Tratada con 15 microgramos LT^ + 135 microgramos L-T^ dia 
riamente, y revisada a los 13 meses de iniciado el tratamiento, 
en diciembre de 1977, ha mejorado notablemente, la voz se ha he­
cho de tonalidad normal, han desaparecido los edemas y las paresy 
tesias. Ha gando fuerzas y la piel se ha tornado suave y fina. - 
Los exâmenes de laboratorio muestran colesterol 252 mgrs/100 ml, 
triglicéridos 126 mgrs/100 ml, CPK 8 mU/ml, AST 7 mü/ml, ALT 5 - 
mü/ml, LDH 213 mü/ml, T^: 4,7 microgrs/100 ml. Se obtuvo permiso 
de la enferma para repetir el EMG, habiendo desaparecido el pa—  
trôn miopâtico que previamente presentaba. Accediô a repetirse - 
la biopsia muscular (77/8682) apareciendo conservaciôn de la ar-
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quitectura fascicular sin aumento conectivo ni reemplazamiento - 
adiposo. Las fibras musculares poseen diâmetros que oscilan en—  
tre 10 y 60 micras, las tipo I estân comprendidas entre 20 y 60 
micras, mientras que las tipo II lo estân entre 10 y 50 micras - 
de diâmetro. Las tipo I representan un 45% y su diâmetro medio - 
es de 40 micras, mientras que las tipo II un 55% y su diâmetro - 
medio es de 29 micras. Se observan muy discretos acûmulos granu- 
lares en las fibras tipo I que reaccionan positivamente para en­
zimas oxidativas, incluida SDH, asî como aisladas fibras carcomi^ 
das.
CASO N- 5. P.M.C. VARON DE 44A5ÎÔS. H- Cl- 26.081
Estudiado en diciembre de 1975. Diagnosticado hace 4 ahos 
de bronquitis crônica con reacciôn asmâtica. Desde hace 3 ahos - 
ha notado edema de cara, pârpados e hipersensibilidad al frîo. - 
Desde hace 1 aho astenia, torpor mental con somnolencia muy acen 
tuada, voz grave, calambres, parestesias en manos y piés y pérdi 
da de fuerza muscular. Desde hace 4 meses encamado por astenia y 
somnolencia.
La exploraciôn fîsica pone de manifiesto un paciente obe- 
so, con facies mixedematosa, piel seca, âspera, descamativa, pâ­
lida y frîa. No bocio. La exploraciôn muscular muestra ausencia 
de atrofia e hipertrofias musculares. Përdida de fuerzas modéra-
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da, fundamentalmente en grupos musculares proximales, a nivel de 
cinturas escapulares y pelvianas. Ausencia de alteraciones sens£ 
tivas. Cerebelo normal. No miotonîa. TA 140/80.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 35%, Hb 12,5 grs/100 ml.
Colesterol 324 mgrs/100 ml. Triglicéridos 745 mgrs/100 ml 
El lipidograma mostraba la presencia de una beta-lipopro- 
teina ancha.
CPK 338 mU/ml, AST 16 mU/ml, ALT 4 mü/ml, LDH 384 mü/ml y 
Aldolasa 5,6 mü/ml.
Anticuerpos antitiroglobulina positivos 1/600, y positi-y 
vos frente a antîgeno microsomal 1/2500.
ECG: bajo voltaje, trastornos difusos de la repolariza---
ciôn.
Captaciones tiroideas con 1-131: 3- h-: 3,7%; 6- h-: 3,7%; 
24- h-: 1,8%; 48- h-: 1%.
Hammolsky: 8,75%.
I
Tu: 2 J5 microgrs/100 ml; Tg: 0,53 nanogrs/ml.
i
i
La gammagrafîa tiroidea no permitîa visualizar la glându­
la debido al escaso depôsito de material radiactivo»
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EMG: A nivel de cuadriceps derecho con fuerza 3/5. No se 
observa actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo présenta un tra 
zado interferencial. Las unidades aisladas presentan formas abi- 
garradas de duraciôn, aumentadas. Existe marcado aumento de la - 
polifasia. Las velocidades de conducciôn de los nervios mediano 
y peroneo comûn son normales. En conjunto existe un trazado mio­
pâtico.
Biopsia muscular(75/1611), mûsculo estriado con conserva­
ciôn de la arquitectura fascicular, las fibras musculares poseen 
diâmetros que oscilan entre 30 y 80 micras. Histoquîmicamente - 
se observa una perfecta correlaciôn de las reacciones histoenzi­
mâticas, con correcta diferenciaciôn de tipos. Las fibras tipo I 
representan el 66% del total frente al 34% representado por las 
fibras tipo II. lias fibras tipo I poseen diâmetros que oscilan - 
entre 40 y 70 micras, siendo su diâmetro medio de 60 micras. En 
el seno de las fibras tipo II el 58% correspondel al subtipo A, 
el 42% al subtipo B y no se observan fibras pertenecientes al - 
subtipo C.
Se observan discretas anomalîas en la distribuciôn de la 
red enzimâtica, asî como aisladas fibras tipo I que muestran imâ 
genes redondeadas u ovaladas desprovistas de actividad enzimâti­
ca oxidativa.
Tratado con 20 microgramos de LTg + 180 microgramos de Ti+ 
diariamente, a los 13 dîas del tratamiento la CPK habîa descendi
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do a 22 mU/ml, AST 16 mU/ml, ALT 7 mU/ml y la aldolasa a 3,9 
mU/ml. Con esta terapéutica ha continuado, siendo revisado en 
multiples ocasiones tanto del punto de vista clinico como bioqui 
mico y hormonal, mejorando progresivamente. La voz adquiriô una 
tonalidad normal, la piel adquiriô un aspecto, color y testura - 
normales. Igualmente, desaparecieron la hipersensibilidad al 
frio, la adinamia e hiperinsomia.
La exploraciôn muscular en junio de 1977 mostraba una re- 
cuperaciôn de fuerza muscular, siendo normal la exploraciôn fisi 
ca. Se repitiô el EMG que mostrô un patrôn normal, habiendo desa 
parecido el patrôn miopâtico anterior. En esta fecha, tras 18 me 
ses de tratamiento hormonal sustitutivo, el enfermo accediô a la 
repeticiôn de una biopsia muscular (77/4235) presentando a nivel 
del tejido muscular estriado conservaciôn de la arquitectura fa£ 
cicular, sin aumento del tejido conectivo ni reemplazamiento adi^  
poso. Las fibras musculares poseen diâmetros que oscilan entre - 
20 y 70 micras. Se observa una perfecta diferenciaciôn en tipos, 
con correspondencia de las diversas reacciones histoenzimâticas. 
El 38% de las fibras corresponden al tipo I, predominando el ti- 
po II que représenta el 62%. Las fibras tipo I poseen diâmetros 
que oscilan entre 30 y 70 micras, siendo su diâmetro medio de - 
53 micras, laj fibras tipo II poseen diâmetros que oscilan entre 
6 y 60 micras^ siendo su diâmetro medio de 41. En el seno de las
I
fibras tipo II, el 53% corresponde al subtipo A, el 27% al subt_i 
po B y el 20% al subtipo C. Se observan aisladas fibras tipo I -
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que presentan irregularidades en la distribuciôn de la red enzi- 
mâtica oxidativa. En diciembre de 1977, fecha de la Ultima revi- 
siôn, el paciente estaba asintomâtico, realizaba e|L tratamiento
sustitutivo a la dosis anteriormente sehalada, y 16s exâmenes de
i
laboratorio mostraron; CPK mU/ml, AST 14 mU/ml, ALT 12 mU/ML, - 
LDH 183 mU/ml, colesterol 232 mgrs/100 ml, triglicéridos 210 
mgrs/100 ml.
La Ti+ era 7,6 microgrs/100 ml, T3 1,71 nanogrs/ml, y el - 
Hamolsky 23,1%, es decir, funciôn tiroidea controlada por la me- 
dicaciôn.
CASO N- 6. J.F.C. HEMBRA DE 61 AÎÎOS. H- Cl- 26.076
Estudiada en diciembre de 1975. Diagnosticada de bronqui- 
tis crônica con reacciôn asmâtica secundaria desde 3 ahos antes. 
Desde hace 2 ahos refiere astenia marcada, hipersensibilidad al 
frîo, estrehimiento d3 10-15 dîas, cambio en la tonalidad de la 
voz, hinchazôn de cara y manos, pêrdida de fuerzas y calambres - 
musculares.
La exploraciôn flsica pone de manifiesto una enferma obe- 
sa abotagada, con facies mixedematosa, piel seca, âspera, desca- 
mativa. Existe moderada pêrdida de fuerza muscular en grupos pro 
ximales a nivel de cinturas escâpulo-humerales y pelvis. No mio-
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tonîa. Exploraciôn de las sensibilidades y cerebelo normales.’ - 
TA 120/80. No bocio. No atrofia ni hipertroifas musculares.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto.: 33%, Hb: lOgrs/100 ml.
Colesterol: 206 mgrs/100 ml. Triglicéridos 181 mgrs/100 ml
CPK 95 mU/ml, AST 4 mU/ml, ALT 2 mU/ml, LDH 206 mU/ml.
Anticuerpos antitiroglobulina negativos; positivos al an- 
tîgeno microsomal a la diluciôn 1/2560.
ECG: bajo voltaje, trastorno difuso de la repolarizaciôn, 
bradicardia sinusal.
Captaciones tiroideas con 1-131: 3- h-: 7,8%, 6- h-: 11,4%; 
2i- hS; 19,6%; 48â h^: 18,8%.
Hamolsky: 8,14%.
Ti+ total: 2,8 microgrs/100 ml; T3 : 0,53 nanogrs/ml.
La gammagrafia muestra un§ glândula tiroidea disminuida 
globalmente de tamaho, siendo homogénea la distribuciôn - 
del material radiactivo en su interior.
EMG (5-XII-1975) a nivel del cuadriceps derecho con fuer­
za 3-4/5. No se observa actividad espontânea. Aumento de la acti
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vidad de inserciôn. Al mâximo esfuerzo existe un trazado interfe
rencial crenelê. Las unidades aisladas tienen. una amplitud varia
ble desde 200 microvoltios a 2 milivoltios, con una media de 500 
microvoltios. La duraciôn media de las mismas es <^ e 5 milisegun- 
dos. Existe polifasia en el 60% de las unidades aisladas. Veloc^ 
dades de conducciôn notora y sensitiva a nivel de los nervios, 
mediano y peroneo comûn normales.
Biopsia muscular (75/6688), mûsculo estriado con conserva 
ciôn de la arquitectura fascicular, sin proliferaciôn del tejido 
conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares po—  
seen diâmetros que oscilan entre 10 y 60 micras de diâmetro. - 
Existe una perfecta correlaciôn en las têcnicas histoquîmicas, - 
con diferenciaciôn de tipos; las fibras tipo I poseen un diâme—  
tro medio de 45 micras, variando sus diâmetros entre 30 y 60 mi­
cras; las fibras tipo II presentan un diâmetro medio de 27 y sus 
diâmetros oscilan entre 10 y 50 micras. Existe un predominio de 
fibras tipo II que representan el 62% del total, trente a un 38% 
que representan las fibras tipo I; en el seno de las fibras tipo 
II, el 53% corresponden al subtipo A, el 47% al subtipo B, y no 
se observan fibras pertenecientes al subtipo C.
Existe de forma diseminada en las fibras tipo I, discre- 
tos acûmulos de material granular positive para enzimas oxidati- 
vos incluido SDH, asî como irregularidad discreta en la distribu 
ciôn de la red enzimâtica oxidativa. En un 30% de las fibras ti­
po I se observan âreas ovaladas carentes de actividad enzimâtica 
oxidativa.
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Tratada con 20 microgramos LT3 + 180 microgramos , a 
los 16 dîas la CPK habîa descendido a 32 mU/ml, la AST era 8 mU/ml, 
la ALT 4 mU/ml y LDH 170 mU/ml. Tras 6 meses de tratamiento con las 
dosis antes sehaladas, la enferma se encontraba asintomâtica, la 
voz habîa vuelto a su tonalidad normal, la piel era de aspecto - 
normal y no presentaba espasmos musculares dolorosos, siendo en- 
tonces normal la exploraciôn neuromuscular. Se repitiô el EMG 
que mostrô una total normalizaciôn, habiendo pues desaparecido - 
el patrôn miopâtico que presentaba 6 meses antes. Se obtuvo el - 
consentimiento de la enferma para realizar una nueva biopsia mu£ 
cular, con objeto de esclarecer si las alteraciones musculares - 
previas habîan desaparecido tras el tratamiento hormonal, acce—  
diendo la enferma a este procéder, que se realizô a los 6 meses 
de la primera biopsia. En esta ocasiôn, la biopsia muscular 
(76/2987) el mûsculo estriado conservaba la arquitectura fascicu 
lar sin existir aumento del tejido conectivo ni reemplazamiento 
adiposo. Las fibras musculares poseen diâmetros que oscilan en—  
tre 20 y 70 micras. Existe una correcta diferenciaciôn histoquî- 
mica, con correspondencia de las têcnicas histoenzimâticas. Las 
fibras tipo I, representan el 58% del total, con diâmetro medio 
de 49 micras ÿ oscilan entre 30 y 70 micras de diâmetro. Las fi­
bras tipo II representan el 42% del total, poseen un diâmetro me 
dio de 32 micras y oscilan entre 20 y 50 micras de diâmetro.
i
I
Existe en algunas fibras acûraulo de material granular po­
sitive para enzimas oxidativos incluida SDH, en intensidad mode-
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rada. Abundantes fibras tipo I muestran irregularidades en la 
distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa, apareciendo con es­
tas têcnicas como fibras carcomidas.
La ûltima revisiôn de la enferma en diciembre de 1977, e£ 
taba clînicamente asintomâtica. Los exâmenes de laboratorio mos- 
traban CPK 20 mU/ml, AST 5 mU/ml, ALT 2 mü/ml, la T^ era de 8,1 
microgrs/ml, T3 1,67 nanogrs/ml y el Hamolsky 21,1%, asî pues, - 
normofunciôn tiroidea tras la medicaciôn instituida.
CASO N- 7. J.D.R. HEMBRA DE 49 ANOS. H- Cl- 307.241
Historia: estudiada inicialmente en noviembre de 1976. 
Diagnosticada de hipertensiôn arterial hace dos ahos. Desde hace 
igualmente dos ahos nota edema de pârpados y obesidad creciente. 
Desde entonces estrehimiento pertinaz, hipersensibilidad al frîo 
y torpeza para los movimientos. No refiere debilidad muscular ni 
calambres.
Exploraciôn fîsica: Paciente pîcnica, obesa. Piel âspera, 
seca, de coloraciôn pâlida. Edema prétibial. No se palpa bocio. 
La exploraciôn muscular muestra fuerza muscular discretamente 
disminuida a nivel de cintura escapular y pelviana. No miotonia. 
No atrofia ni hipertrofias musculares. Ausencia de trastornos 
sensitives. Cerebelo normal. TA 210/110.
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Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 38%, Hb 12 gr/100 ml. Debido a la existencia de mi- 
crocitosis y en la extensiôn la frecuencia de ovalocitos 
y dianocitos, se realizô electroforesis de hemoglobina, - 
confirmando una talasemia minor.
Colesterol 308 mgr^lOO ml. Triglicéridos 306 mgrs/100 ml.
CPK 15 mU/ml,AST 6 mU/ml, ALT 3 mü/ml, LDH 171 mU/ml. Al­
dolasa 1 ,3o ü/1 .•
Anticuerpos antitiroideos negativos.
ECG: bajo voltaje, bradicardia sinusal, alteraciones ine£ 
peclficas de la repolarizaciôn.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 5,2%; 5- h-: 5,3%; 
24 hS; 5,8%; 48 hS; 5,5%.
Hamolsky: 19%.
Tt+: 2,3 microgrs/100 ml; T3 : 0,50 nanogrs/ml. TSH supe---
rior a 40 mU/ml. Debido al escaso acûmulo de material ra­
diactivo en la glândula tiroides, êsta no fué visible en 
la gammagrafia.
EMG: Realizado en cuadriceps, recto anterior. Fuerza 4/5. 
Ausencia de actividad espontânea. Los potenciales de la unidad - 
motriz estân disminuidos de amplitud y duraciôn, existe un. grade 
elevado de polifasia. Ausencia de descargas de alta frecuencia -
273
(miotonia). Las velocidades de conducciôn motora en los troncos 
nerviosos explorados son normales. En conjunto, trazado miopâti­
co.
Biopsia muscular (76/8184): el mûsculo estriado muestra - 
conservaciôn de la arquitectura fascicular sin aumento del teji­
do conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares - 
poseen tamahos que oscilan entre 30 y 70 micras, estando compren 
didas las de tipo I entre 40 y 70, las de tipo II entre 30 y 60. 
El diâmetro medio de las fibras tipo I es de 58, mientras que el 
de las fibras tipo II es de 46. El porcentaje de fibras tipo I -
es del 52%, mientras que el de las tipo II es del 48%. En el se­
no de las fibras tipo II el 55% corresponden al subtipo A, el - 
4 5% al subtipo B y no se observan fibras subtipo C.
Tratada con 10 microgramos de L-T3 mâs 90 microgramos de
L-T4 diariamente, a los cinco meses habîa mejorado notablemente, 
habîa ganado fuerzas, desaparecido el edema de cara y pârpados y 
perdido peso, presentando entonces los siguientes datos analîti- 
cos: CPK 8 mU/ml, AST 8 mU/ml, GPT I mü/ml, LDH 164 mü/ml, Ti^
4 microgrs/100 ml. Revisada en diciembre de 1977, a los doce me­
ses de iniciar el tratamiento, la enferma continuaba con el tra­
tamiento anteriormente iniciado y a la dosis arriba sehalada. La 
exploraciôn fîsica era normal, y repetido el EMG mostraba un pa­
trôn normal. No existîa actividad espontânea, los potenciales de 
unidad motriz tenîan una duraciôn media de 12,25 milisegundos
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(-5% con respecte a la normalidad) y el indice de polifasia era 
de 14,2% (normal). Unicamente se aislaron dos salvas de alta fre 
cuencia y carâcter pseudomiotônico que en el EMG de un aho antes 
no presentaba. En este mes presentaba los siguientes exâmenes de 
laboratorio; CPK 8 mU/ml, AST 5 mU/ml, ALT mU/ml, LDH 188 mU/ml. 
Aldolasa 1,7 Ü/ml. El Hamolsky era 22%. T^ 6,75 microgrs/100 ml. 
T 3 1,57 nanogrs/ml.
CASO 8. M.P.L. HEMBRA DE 45 AROS. H- Cl- 302.424
Historia: estudiada inicialmente en energo de 1977. Hace 
17 ahos presentô cefaléas frontales, desconociendo el diagnôsti^ 
co de aquel entonces y le implantaron material radiactivo en la 
hipôfisis. Al aho siguiente tuvo un embarazo y parto a tërmino y 
a raiz de entonces amenorrea. Desde hace 8 ahos présenta cuadros 
de dolor constrictivo precordial tras los esfuerzos que cede con 
nitroglicerina. Desde hace 5 ahos estâ apâtica, le ha cambiado - 
el carâcter, présenta hipersensibilidad al frîo, estrehimiento y 
cambios en la piel que se ha hecho âspera. Sin poder precisar el 
tiempo refiere debilidad muscular y calambres.
Exploraciôn fîsica: marcada obesidad, facies mixedematosa, 
piel seca, âspera, pâlida. No se palpa bocio. No atrofia muscu—  
lar. Existe leve pêrdida de fuerzas de forma global en las cua—  
tro extremidades. No signos de miotonia. No alteraciones de la - 
sensibilidad. Pruebas cerebelosas normales. TA 115/80.
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Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 43,6%, Hb 15,5 gr/100 ml.
Colesterol 248 mgrs/100 ml. Triglicéridos 4^5 mgrs/100 ml. 
Lipidograma: Alfa 17%, Beta 45%, Prebeta 18,2%. Quilomi—  
crones 20%.
CPK 22 mU/ml, AST 3 mU/ml, ALT 3 mU/ml, LDH 170 mü/ml. Al 
dolasa 2,1 U/ml.
Creatina en orina de 24 horas: media de dos dîas consécu­
tives 888 mgrs/d.
Anticuerpos antitiroideos negativos.
ECG: bradicardia sinusal. Isquemia subepicârdica antero­
lateral .
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 2,7%; 5- h-: 3,5%; 
24 h-: 4,5%; 48 h-: 4,2%.
Hamolsky: 19,3%.
Las captaciones mostraron un incremento tras estîmulo con 
TSH: 2- hS; 8%; 5- h^: 17,7%; 24 h^: 24,8%; 48 h^: 27,4%.
Ti^ : 0,9 microgrs/100 ml. Tg : 0,47 nanogrs/ml. TSH 0,25 
mü/ml.
Tras infusiôn intravenosa de 400 mgrs de TRH se obtuvie—  
ron las siguientes cifras de TSH: a los 5 y 10 minutos no 
detectable, a los 20 minutos: 0,35, 40 minutos: no detec-
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table, 60 minutos: 0,50,. 90 minutos: 0,40, 120 minutos: 
0,65 (en mU/ml) confirmando el cuadro de hipopituitarismo 
anterior con cuadro prédominante de hipofunciôn tiroidea.
EMG: realizado en cuadriceps derecho, recto anterior fuer 
za 3-4/5. No actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo aparece un 
patrôn interferencial de 1,5-2 milivoltios de amplitud (disminui 
do). Se aislaron 20 potenciales de unidad motriz, con una dura—  
ciôn media de menos 25% con respecto a la normalidad. El indice 
de polifasia estaba aumentado 21,7%. No miotonia. Las velocida—  
des de conducciôn nerviosa en los troncos examinados fueron nor­
males .
Bipsia muscular (77/1524): el mûsculo estriado conserva- 
la arquitectura fascicular sin aumento del tejido conectivo ni - 
reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares poseen diâmetros 
que oscilan entre 20 y 60 micras. Existe una perfecta diferencia 
ciôn en tipos, siendo el 64% de las fibras correspondientes al - 
tipo I, mientras que el 36% corresponden al tipo II. Las fibras 
tipo I poseen diâmetros que oscilan entre 40 y 60 micras, siendo 
su diâmetro medio de 50 micras. Los diâmetros de las fibras tipo 
II oscilan entre 20 y 50 micras, siendo su diâmetro medio de 38. 
En el seno de las fibras tipo II el 23% corresponden al subtipo 
A, el 77% al subtipo B y no se observan fibras pertenecientes al 
subtipo C.
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Tratada con 20 .miligramos/dîa . de hidrocortisona y dosis 
progresivamente crecientes de hormonas tiroideas, vigilando la - 
tolerancia miocârdica, hasta alcanzar la dosis de 10 microgramos 
de L-T3 mâs 90 microgramos de L-T4 diariamente.
Revisada en varias ocasiones, la enferma experimentô mejo 
rîa, desapareciendo los calambres musculares, pero persistiendo 
discreta debilidad. A las 6 semanas del tratamiento indicado, - 
presentaba los siguientes datos analîticos: CPK 20 mU/ml, LDH 
182 mU/ml, AST 12 mU/ml, ALT 7 mU/ml y aldolasa 3,9 U/ml.
A los 2 meses de ser vista por primera vez, persistia de­
bilidad muscular de predominio en miembros inferiores, si bien, 
habîa mejorado la fuerza muscular. Repetido el EMG, el mûsculo - 
cuadriceps, recto anterior, no existîa actividad espontânea. Al 
mâximo esfuerzo patrôn interferencial de 3-4/milivoltios de am—  
plitud' (normal). Se aislaron 25 potenciales de unidad motriz con 
una duraciôn disminuida de 8 milisegundos (desviaciôn de la nor­
malidad de menos 37%). El îndice de polifasia estaba aumentado - 
al 32%. En conclusiôn, patrôn miopâtico. En estos momentos pre—  
sentaba en suero los siguientes niveles de Tt^  y T 3 : 9,7 microgrs/ 
/lOO ml y 2,52 mg/ml, respectivamente.
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CASO N- 9. A.C.C. HEMBRA DE 52 AÎÎOS. H- Cl- 313.602
Historia: estudiada inicialmente en marzo de 1977. Hace - 
14 ahos presentô metrorragia postparto con agalactia y desde en­
tonces amenorrea y pêrdida de vello axilar y pubiano. Desde hace 
dos ahos astenia, adinamia, debilidad global, hipersensibilidad 
al frîo, cambio de la tonalidad de la voz hasta hacerse grave. - 
No calambres musculares dolorosos.
Exploraciôn fîsica: la exploraciôn fîsica muestra una pa­
ciente de coloraciôn pâlida de piel. Esta es asismismo, âspera y 
seca. Voz de tonalidad grave. Ausencia de vello axilar y pubiano 
No bocio. No atrofia ni hipertrofia muscular. No miotonia. Exis­
te pêrdida de fuerzas de grado leve, fundamentalmente en mûscu—  
los proximales de miembros inferiores. Las sensibilidades son 
normales. Pruebas cerebelosas normales. TA 110/70.
Exâmenes de laboratorio:
Htco. 28,3%, Hb. 10 gr/100 ml.
j
I
Colesterol 164 mgrs/100 ml. Triglicéridos 99 mgrs/100 ml.
CPK 97 mU/ml, AST 29 mU/ml, ALT 6 mU/ml, LDH 342 mü/ml. 
Aldolas^ 0,09 U/ml.
i
Creatina en orina de 24 horas, media de dos determinacio-
i
nés: 490 mgrs.
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ECG: bradicardia sinusal, bajo voltaje, trastornos difu—  
SOS de la repolarizaciôn. Eliminaciôn de 17 cetosteroides 
en orina de 24 horas: 4,3 mgrs. 17 Hidroxicorticoides en 
la misma muestra 6,6 mgrs.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 5,1%; 5- h-: 8,4%; 
24 hS; 14,5%; 48 hS; 13,6%.
Hamolsky: 20,4%.
Ti+ indétectable. T3 : 0,22 nanogrs/ml. TSH: 2,9 mU/ml.
Se practicô estîmulo con 400 mgrs. I.V. de TRH obteniéndo 
se las siguentes cifras de TSH: a los cinco minutos 2,9, 
10 minutos 2,9, 20 minutos 3,60, 30 minutos 4,25, 40 minu 
tos 3,75, 60 minutos 3,65, 90 minutos 3,25 y 120 minutos 
2,75 (en mU/ml). Siendo pues compatible con hipotiroidis- 
mo secundario que junto a la historia clînica y la baja - 
eliminaciôn urinaria de esteroides adrenaîes confirmaba - 
el diagnôstico de sîndrome de Sheehan.
EMG: practicado en cuadriceps derecho, recto anterior, 
con fuerza 3/4-5. Ausencia de actividad espontânea. El trazado - 
al mâximo esfuerzo muestra potenciales de reducida amplitud y 
discretamente empobrecidos. Se aislan 21 potenciales de unidad - 
motriz que muestran una disminuciôn en la duraciôn, de menos 26% 
con respecto a la normalidad. El îndice de polifasia estâ aumen­
tado, 19%. Ausencia de miotonîa. Las velocidades de conducciôn - 
notora a nivel de los troncos nerviosos estudiados (peroneo co—  
nûn, tibial posterior, cubital y mediano) son normales. En con—  
junto, trazado miopâtico.
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Biopsia muscular (77/1957): El mûsculo estriado conserva 
la arquitectura fascicular, sin aumento del tejido conectivo ni 
reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares poseen tamahos 
que oscilan entre 20 y 70 micras de diâmetro, estando comprendi- 
das las fibras tipo I entre 20 y 50 y las de tipo II entre 30 y 
70. El diâmetro medio de las fibras tipo I es de 37 micras, el 
de las tipo II de 44. El porcentaje de fibras tipo I es de 43%, 
mientras que las de tipo II es de 57%, y llegando en algunos fa£ 
cîculos al 85%. En el seno de las fibras tipo II, el 53% corres­
ponden al subtipo A, el 47% al B y no se observan fibras subtipo 
C, sin embargo, en algunos fascîculos todas laS fibras tipo II - 
corresponden al subtipo B. Se observan discrètes acûmulos de ma­
terial granular positive para enzimas oxidativas incluida la SDH 
en las fibras tipo I, asî como irregularidades discretas de la - 
distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa intermiofibrilar.
Tratada con 20 mgrs. diaries de hidrocortisona y dosis 
crecientes de hormonas tiroideas hasta alcanzar la dosis de 20 - 
microgramos L-T3 mâs 180 microgramos de L-T^ con mejorîa notable 
de su sintomatologîa, a los seis meses presentaba los siguientes 
datos analîticos: CPK 32 mU/ml, AST 12 mU/ml, ALT 7 mU/ml, LDH 
194 mU/ml. Aldolasa 2,1 U/1. Hamolsky: 30,1%, T^: 11,4 micro­
grs/ml, Tg:2,30 nanogrs/ml.
A los echo meses de iniciado el tratamiento, la enferma 
realiza las labores de la casa, no présenta astenia ni fatigabi- 
lidad, la voz ha adquirido su tonalidad normal y la fuerza muscu
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lar es normal. La funciôn tiroidea sigue controlada con la medi­
caciôn, y el Hamolsky es 31,2%, Ti+ : 10,1 microgrs/100 ml, T 3 ; 1,82 
nanogrs/ml. Las enzimas son normales: CPK 8 mU/ml. Aldolasa 2,6 
u/ml, AST 6 mü/ml, ALT 2 mü/ml, LDH 201 mü/ml y el colesterol es 
de 181 mg/100 m. El EMG de control en este mes, noviembre 1977 - 
es normal, habiendo desaparecido el patrôn miopâtico. Realizado 
en cuadriceps derecho, mûsculo recto anterior, con fuerza 5/5.
No existe actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo, patrôn inter 
ferencial de 2-3 milivoltios de amplitud. Se aislan 35 potencia­
les de unidad motriz con una duraciôn media de 12,14 milisegun—  
dos (desviaciôn de menos 6 ,6% de la normalidad). Unicamente exi£ 
te una polifasia aumentada al 45,7%.
CASO 10. F.A.G.R. VARON .56 AROS. H- Cl- 3856
Estudiado por vez primera en abril de 1974. Referîa haber 
permanecido asintomâtico hasta un mes antes en que comenzô a - 
presentar astenia, cansancio, fatigabilidad precoz y pêrdida 
global de fuerzas, junto a torpeza en los movimientos. No refe­
rîa calambres ni dificultad para la relajacicn.
Exploraciôn fîsica: facies mixedematosa con infiltraciôn 
de la piel, edema de pârpados, pêrdida de la cola de las cejas. 
La piel era âspera, empastada, seca y descamativa. Los mûsculos 
presentaban una consistencia aumentada, firme, como infiltrados
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No existîa miotonîa. La fuerza muscular estaba globalmente dis­
minuida, siendo mâs notable a nivel de grupos musculares proxi­
males. No existîan trastornos de la sensibilidad. Cerebelo nor­
mal. TA 140/80.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 42%. Hb 14 grs/100 ml.
Colesterol 330 mgrs/100 ml. Triglicéridos 192 mgrs/100 ml
CPK 108 mU/ml, AST mU/ml, ALT 11 mü/ml, LDH 18 mü/ml. Al­
dolasa 1,3 Ü/ml.
Anticuerpos antitiroideos negativos.
ECG: bradicardia sinusal.
Captaciones tiroideas con 1-131: 3- h-: 16,8%; 6- h-: 20,6%; 
24- h-: 26,5%; 48- h-: 26,8%.
Hamolsky: 20,4%.
Ti^ total y Tg : valores no détectables.
EMG: a nivel de deltoides izquierdo con fuerza 2-3/5 y - 
cuadriceps izquierdo con fuerza 3-4/5 , muestra ausencia de acti 
vidad espontânea. Al mâximo esfuerzo existe un trazado interfe­
rencial. Existe un aumento de polifasia, hasta un 60%. Los po—  
tenciales son de corta duraciôn 12,5 milisegundos y de amplitud
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variable de 800-1500 milivoltios. Existe un aumento de la acti­
vidad de inserciôn. No miotonîa. Las velocidades qe conducciôn 
notora son normales a nivel de mediano. I
I
Biopsia muscular (74/1091): mûsculo estriado con conserva 
ciôn de la arquitectura fascicular, que présenta discrète aumen 
to focal del conectivo endomisial y reemplazamiento adiposo en- 
dofascicular. Las fibras musculares poseen diâmetros que osci—
lan entre 40 y 75 micras. Se observa una correcta diferencia---
ciôn histoquîmica, con correspondencia de los distintos enzimas. 
Las fibras tipo I representan un 33% del total, mientras que 
las tipo II representan un 67%. Ocasionalmente se encuentran 
aisladas fibras tipo I con contornos desflecados, con acûmulo -
de granos eosinofilos, positivos para enzimas oxidativos, in---
cluida SDH.
Tratado con 0,4 mgrs. de tiroxina diariamente (Tiroides - 
Léo n-^  IV, 1 comp/d) , a los 11 dîas, la CPK habîa descendido a 
24 mU/ml. Progresivamente, el enfermo fuê mejorando de su sinto 
matologîa, incorporândose a su trabajo habituai. Tras 3 anos y 
7 meses, y con el tratamiento indicado antes, el enfermo presen 
ta una situaciôn clînica normal, ha desaparecido la astenia y - 
el cansancio, asî como el torpor mental. El balance muscular en 
estos momentos, diciembre 1977, absolutamente normal recuperan- 
do el déficit de fuerza muscular que inicialmente presentaba. - 
El EMG realizado a nivel del cuadriceps con fuerza normal 5/5,
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muestra ausencia de actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo pa 
trôn interferencial levemente reducido, con una duraciôn de los 
potenciales dentro de la normalidad, +1,6%. El îndice de polifa 
sia 32%. Los exâmenes de laboratorio muestran los siguientes da 
tos: Ti^ : 4,2 microgrs/100 ml (suero), colesterol 240 mgrs/100 ml, 
triglicéridos 224 mgrs/100 ml, anticuerpos antitiroideos negat_i 
vos. La AST 8 mU/ml, ALT 2 mU/ml, LDH 199 mU/ml.
CASO 11. T.L.G. HEMBRA DE 59 ARO. H- Cl- 321.872
Estudiada inicialmente en junio de 1977. Desde hace mu---
chos ahos es obesa y présenta estrehimiento. Desde hace 6 meses 
ha notado cambio en la tonalidad de la voz que se ha hecho mâs 
grave; el cabello se ha hecho mâs âspero y seco y présenta des- 
camaciôn de la piel que se ha hecho âspera y seca. A pesar de - 
haber disminuido el apetito, ha ganado ûltimamente unos 20 kgrs 
de peso. No ha notado pêrdida de fuerzas pero sî calambres muy 
frecuentes y parestesias en manos.
Exploraciôn fîsica: gran obesidad. Facies mixedematosa. - 
La piel estâ empastada, es seca y âspera y descamativa. Se pal­
pa tiroides aumentado globalmente de tamaho. Existe hipotonia - 
generalizada. Leve disminuciôn de fuerza muscular a nivel de
cintura escapular y pelviana. No miotonîa. Los reflejos aqui---
leos estân ausentes bilateralmente. No existen trastornos de la
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sensibilidad ni del cerebelo. TA 170/105. Es imposible valorar 
el trofismo muscular dada la obesidad de la paciente.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 39,3%, Hb. 14,1 grs/100 ml.
Colesterol: 250 mgrs/100 ml. Triglicéridos 170 mgrs/100 ml
ECG: bradicardia, bajo voltaje, trastornos inespecificos 
de la repolarizaciôn.
CPK 140 mU/ml, AST 23 mU/ml, ALT 19 mU/ml, LDH 286 mU/ml. 
Aldolasa 2,6 U/ml.
Creatina en orina de 24 horas durante dos dîas consecuti- 
vos: 133 mgrs. de media.
Anticuerpos antitiroideos: tiroglobulina negativos; tren­
te a antîgeno microsomal no puede evaluarse por la conta- 
minaciôn del suero.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 13,6%; 5- h-: 12,6%; 
242 h2; 11,8%; 482 h2; 7,9%.
Hamolsky: 17%.
T^: 1,3 microgrs/100 ml. T 3: 0,66 nanogrs/ml. TSH superior 
a 4 0 mü/ml.
La gammagrafîa tiroidea muestra un tiroides aumentado de 
tamaho regularmente, siendo la captaciôn homogénea.
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EMG; en deltoides derecho con fuerza 4/5. Ausencia de ac­
tividad espontânea. Al mâximo esfuerzo trazado interferencial - 
de 1,5-4 milivoltios. Se aislaron 34 potenciales de unidad mo­
triz con una duraciôn media de 10,6 milisegundos (normal), sien 
do el indice de polifasia del 11,7% (normal). Las velocidades - 
de conducciôn motora en los nervios peroneo comûn> tibial poste 
rior, cubital y mediano derechos, estân disminuidas. En conjun­
to, miopatia y polineuropatia.
Biopsia muscular (77/4423); tejido muscular estriado con 
conservaciôn de la arquitectura fascicular sin aumento del tej£ 
do conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares 
poseen diâmetros que oscilan entre 20 y 60 micras de diâmetro. 
La diferenciaciôn histoquîmica de tipos es correcta, con corre£ 
pondencia de las diversas reacciones histoquîmicas. Las fibras 
tipo I poseen un diâmetro medio de 40 micras, oscilando sus 
diâmetros entre 30 y 60 micras. Las fibras tipo II poseen un 
diâmetro medio de 43 micras y oscilan entre 20 y 60 micras. 
Existe predominio de las fibras tipo I, que representan el 72% 
del total, frente a un 28% las fibras tipo II. En el seno de 
las fibras tipo II el 65% corresponden al subtipo A, 35% al sub 
tipo B, el 01% corresponden al subtipo C.
Existen moderados acûmulos de material granular en el se­
no de las fibras tipo I, positivos para enzimas oxidativos in—  
cluido SDH. À su vez, se evidencian abundantes alteraciones en 
la distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa, con abundantes
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fibras de aspecto carcomido. Se observan igualmente moderado 
nûmero de fibras tipo I que presentan âreas redondeadas u ovala 
das desprovistas de actividad enzimâtica oxidativa.
Tratada con 15 microgramos de T3+ 135 microgramos de Ti^  - 
diariamente, a las 4 semanas la CPK era 17 mü/ml, aldolasa 2,1 
U/ml, AST 7 mü/ml, ALT 1 mü/ml y la LDH 172 mü/ml.
Tras 5 meses de tratamiento, habîa desaparecido la hiper­
sensibilidad al frîo, las parestesias y los calambres muscula—  
res. Habîa ganado fuerzas de forma notable y habîa reducido su 
peso de forma importante. En estos momentos el EMG realizado a 
nivel de mûsculo deltoides con fuerza prâcticamente normal 4-5/ 
/5, mostraba ausencia de actividad espontânea, con patrôn inter 
ferencial al mâximo esfuerzo levemente reducido, con duraciôn - 
normal de los potenciales (+0,7% con respecto a la normalidad). 
Polifasia 14%. Las velocidades y el estudio de los nervios se - 
han normalizado.
El examen de laboratorio arrojô los siguientes datos; CPK 
40 mü/ml, AST 7 mü/ml, ALT 1 mü/ml, LDH 172 mü/ml, aldolasa 1,7 
ü/ml y la Ti^  era de 4,6 microgrs/100 ml.
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CASO N- 12. S.G.H. HEMBRA DE 55 AROS. H- Cl- 316.046
Historia; estudiada por vez primera en abril de 1977. Des 
de hace 10 ahos présenta edemas en manos, pies y pârpados, jun­
to a ésto, astenia y anorexia habiendo ganado bastantes kilos - 
de peso. Hace dos meses fué diagnosticada de hipertensiôn arte­
rial y desde esta ûltima fecha refiere torpor mental, pêrdida - 
de fuerza muscular y parestesias en manos y piés. No ha notado 
calambres musculares. Estrehimiento pertinaz.
Exploraciôn fîsica; paciente obesa. Facies mixedematosa -
' I
con edema de cara y pârpados, pêrdida de la cola de las cejas. 
Piel seca, âspera y frîa. Edemas en miembros inferiores. Hernia 
umbilical. No bocio. No miotonîa. No atrofias musculares. Exis­
te moderada pêrdida de fuerzas en grupos musculares proximales, 
a nivel de cintura escapular y pelviana. Las sensibilidades son 
normales. Cerebelo normal. TA 170/100,
Exâmenes de laboratorio;
Hcto. 35%. Hb. 12,1 gr/100 ml.
Colesterol 340 mgr/100 ml.
CPK 394 mU/ml, AST 30 mU/ml, ALT 16 mU/ml, LDH 493 mU/ml.
Aldolasa 4,3 U/ml.
Creatina en orina de 24 H-: 200 mgr/d (media de dos dîas 
consécutives).
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A n t i c u e r p o s  a ntitiroideos negativos. 
ECG: eje izquierdo, rotaciôn horaria.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 2,9%; 5- h-: 2,4%; 
24 hS; 1,2%; 48 h2; 2%.
Hamolsky: 17,7%.
: no detectable. T3: 0,37 nanogrs/ml. TSH: superior a - 
40 mU/ml.
Gammagrafîa tiroidea: la glândula tiroides no es visible 
debido al escaso depôsito del material radiactivo.
EMG: realizado en cuadriceps derecho, recto anterior; fuer 
za 3-4/5. No actividad espontânea. No miotonîa. Actividad de in 
serciôn normal. Al mâximo esfuerzo trazado interferencial empo- 
brecido con una amplitud de 1-2,5 milivoltios. Se aislaron 38 - 
potenciales de unidad motriz con una duraciôn media de 9,2 mili 
segundos, lo que supone una desviaciôn de menos 28,6% de lo nor 
mal. El îndice de polifasia fué 39,4%. Las velocidades de con—  
ducciôn nerviosa en los troncos explorados fué normal. En con—  
clusiôn, patrôn miopâtico.
Biopsia muscular (77/3139); mûsculo estriado con aislado 
reemplazamiento adiposo endomisial y aumento focal del conecti­
vo endomisial. Las fibras musculares poseen diâmetros que osci-
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lan entre 60 micras, siendo su diâmetro medio de 34 micras. Hi£ 
toquimicamente con têcnicas para ATPasa no se observa diferen—  
ciaciôn clara en tipos de fibras, comportândose todas ellas co­
mo fibras tipo II subtipo C, sin embargo, con enzimas oxidati—  
VOS se observa diferencia en la intensidad de la reacciôn de 
unas fibras a otras. Existen aisladas imâgenes de dehiscencia - 
de las fibras musculares. Se observan acûmulos de material gra­
nular basôfilo, positive para enzimas oxidativos incluida SDH, 
asî como distribuciôn irregular de la actividad enzimâtica oxi­
dativa, con abundantes zonas ûnicas o mûltiples por fibra, sim_i 
lares a "core", algunas de estas zonas son détectables con reac 
ciônes para ATPasa, comportândose como "core" estructurados.
Tratada con 20 microgramos de L-T3 mâs 180 microgramos de 
L-T4 diariamente, a las seis semanas de iniciado el tratamiento, 
se encuentra muy mejorada, ha ganado fuerza y perdido peso. El 
control bioquîmico présenta CPK 18 mU/ml, AST 9 mU/ml, ALT 4 
mU/ml, LDH 225 mü/ml, colesterol 140 mgrs/100 ml, triglicéridos 
144 mgrs/100 ml y la Ti^ en suero era de 6,5 microgrs/100 ml.
i
Revisada a los ocho meses de iniciado el tratamiento, ha 
continuado mejorando, no présenta parestesias, la fuerza muscu­
lar es normal, la piel es suave y de caractères normales. El 
control EMG fué normal. Realizado en cuadriceps derecho, recto 
anterior, fuerza 5/5. No actividad espontânea. Al mâximo esfuer 
zo trazado interferencial de 2-3 milivoltios de amplitud. Se
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aislaron 16 potenciales de unidad motriz, con una duraciôn me—  
dia de +0,6%. El Indice de polifasia fué 26,3%, en conclusiôn - 
habia revertido el patrôn miopâtico de la primera exploraciôn.
CASO N- 13. MSA. VARON DE 51 ANOS. H- Cl- 323.619
Estudiado en abril de 1977. Desde hace 2 anos refiere 
ademSs maleolares, hinchazôn de pârpados y manos. Desde hace 2 
anos ha ganado bastantes kilos de peso y ha notado piel seca y 
âspera, intolerancia al frîo, somnolencia y torpeza de movimien 
tos. No ha notado calambres, debilidad muscular ni estrehimien- 
to.
Exploraciôn fisica: facies mixedematosa. Piel seca, âspe- 
ra, descamativa y pâlida. Voz gangosa y lenta. No se palpa bo—  
cio. No existen atrofia ni hipertrofias musculares. No miotonia 
La fuerza muscular estâ conservada y simêtrica. No existen tra£ 
tornos de la sensibilidad. El cerebelo es normal. TA 140/90.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 41,3%. Hb. 14,8 grs/100 ml.
Colesterol 290 mgrs/100 ml. Triglicéridos 154 mgrs/100 ml.
CPK 233 mU/ml, AST 14 mU/ml, ALT 9 mU/ml, LDH 185 mU/ml.
Aldolasa 3 U/ml.
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Creatina en orina de 24 horas durante dos dîas consecuti- 
vos; 0 mgrs.
Anticuerpos antitiroglobulina negativos. Antiantîgeno mi­
crosomal positivos 1/1600.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 9,1%; 5- h-: 11,6%; 
24S hS; 21,3%; 482 h2; 19,4%.
Hamolsky: 20,9%.
Ti^ : valor no detectable. T3 : 0,64 nanogrs/ml.
TSH mâs de 40 mU/ml.
La gammagrafia tiroidea muestra una glândula de tamano re
ducido.
EMG: en mûsculo cuadriceps derecho con fuerza 5/5 es rigu 
rosamente normal. A1 mâximo esfuerzo el patrôn interferencial - 
es de 2-3 milivoltios de amplitud. La duraciôn media de los po­
tenciales aislados es de 11,4 milisegundos (-11% respecte a la 
normalidad. La polifasia es del 12,5% (normal).
Las velocidades de conducciôn motoras y sensitivas son - 
normales. No existia actividad espontânea. No miotonia.
Biopsia muscular (77/4344): présenta un mûsculo estriado 
con conservaciôn de la arquitectura fascicular, sin aumento de 
tejido conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras museula
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res poseen diâmetros que oscilan entre 40 y 80 micras. Existe - 
una correcta diferenciaciôn en tipos, correspondiente el 46% de 
las fibras al tipo I frente al 54% que pertenecen al tipo II. - 
Las fibras tipo I poseen diâmetros que oscilan entre 50 y 80 m ±  
eras. En el seno de las fibras tipo II, el 19% corresponden al 
subtipo A, el 81% al subtipo B y no se observan fibras pertene- 
cientes al subtipo C. Existen frecuentes acûmulos granulares 
fuertemente positivos para enzimas oxidativos incluida SDH a n^ 
vel de las fibras tipo I.
Tratado con 30 microgramos de L-T3 + 270 microgramos de 
diariamente, el enfermo ha mejorado notablemente, habiendo desa 
parecido la hipersensibilidad al frio; la piel se ha hecho fi- 
na y de caractères!normales y ha reducido en 12 kgrs. su peso.
El control EMG a los 5 meses del primero seguîa siendo rigurosa 
mente normal. El examen de laboratorio muestra: CPK 16 mU/ml,
AST 7 mU/ml, ALT 5 mU/ml, LDH 276 mU/ml, Ti| : 9,4 microgrs./lOO ml, 
Ta: 1,87 nanogrs/ml, colesterol 110 mgrs/100 ml, triglicéridos 
82 mgrs/100 ml, aldolasa 2,1 U/ml.
CASO N- 14. L.M.V. HEMBRA DE 51 ANOS. H- Cl- 5.632
Estudiada inicialmente en abril de 1974. Desde hace 13 
anos comenzé a presenter dolor en columna, inicialmente a nivel 
cervical y posteriormente a todo lo largo de la columna y desde 
hace 3 meses se irradian a regiôn torâcica, incapacitândole para 
realizar las labores de la casa.
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Desde hace 6 anos ha notado piel seca, âspera y descamati 
va que ha ido incrementândose. Desde hace 3 anos le ha cambiado 
el tono de voz que se ha hecho mâs grave y desde hace 2 anos se 
encuentra apâtica, con tendencia al sueho. Desde hace 6 anos ha 
notado pêrdida de fuerzas y frecuentes calambres musculares y - 
parestesias en manos.
Exploraciôn fisica: paciente bradipsiquica, voz grave y - 
lenta. Piel seca, âspera, descamativa y fria. Facies mixedemato 
sa. No bocio. No miotonia. Existe pérdida global de fuerza mus­
cular, dificil de valorar en los distintos grupos musculares de 
bido al dolor que présenta. Las sensibilidades y las pruebas ce 
rebelosas son normales.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 30,5%. Hb. 10,4 grs/100 ml.
Colesterol 419 mgrs/ml. Triglicéridos 129 mgrs/100 ml.
CPK 95 mU/ml, AST 18 mU/ml, ALT 9 mU/ml, LDH 382 mU/ml.
Anticuerpos antitiroideos negativos.
ECG: bajo voltaje, trastornos inespecificos de la repola-
rizaciôn.
Captaciones tiroideas con 1-131: 3- h-: 5,8%; 6- h-: 5,7%; 
242 h2; 4,9%; 4s2 h2; 3,9%.
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Hamolsky; 8,29%.
Ti+ total y T3 , valores no détectables.
La gammagrafia tiroidea no permite visualizar la glândula
tiroides debido al escaso depôsito del material radiactivo
EMG: trazado intermediario rico con abundancia de polifâ- 
sicos de corta amplitud y voltaje normal, con formas abigarra—  
das en el 70-80% de los potenciales aislados. Existe un aumento 
de la actividad de inserciôn. No miotonia. La duraciôn de los - 
potenciales estâ claramente disminuida y existen abundantes pol_i 
fâsicos. La velocidad de conducciôn motora en el nervio médiane 
derecho fué normal,
Biopsia muscular (74/2088): muestra tejido muscular estri 
ado con conservaciôn de la arquitectura fascicular sin aumento 
del tejido conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras mu£ 
culares son de tamaho variable, existiendo variaciôn en el diâ- 
metro de 10 a 70 micras. Histoquimicamente existe una perfecta 
correlaciôn con las diferentes reacciones histoenzimâticas. Las 
fibras tipo II son de menor diâmetro que las I, existiendo un - 
30% de êstas con diâmetro de 10 micras. Existen abundantes fi—  
bras tipo I con irregularidad en la distribuciôn de la red enz^ 
mâtica oxidativa; abundantes fibras tipo I muestran igualmente 
zonas ovaladas o redondeadas desprovistas de actividad enzimâti^ 
ca oxidativa, algunas de ellas incluse cavitadas.
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Tratada con 20 microgramos de L-T3 + 180 microgramos de Ti+ 
diariamente, a los 8 dias la CPK era 45 mU/ml, AST 9 mU/ml, ALT 
7 mU/ml, LDH 369 mU/ml y la aldolasa 2,5 mU/ml. La enferma ha - 
ido mejorando notablemente, desapareciendo la voz grave, aste—  
nia y letargia. Igualmente, han desaparecido los calambres y ga 
nado fuerzas. Actualmente, a los 3 anos y 8 meses de ser vista 
inicialmente por nosotros, la exploraciôn fisica es normal al - 
igual que el balance muscular. El EMG muestra absoluta normali­
dad, habiendo desaparecido el patrôn miopâtico que presentaba - 
inicialmente. El examen bioquimico muestra CPK 24 mU/ml, aldola 
sa 4,3 U/ml, AST 10 mU/ml, ALT 4 mU/ml, LDH 199 mU/ml, coleste­
rol 235 mgrs/100 ml. La T^ es 9,9 microgrs/100 ml y T 3 1,84 
nanogrs/ml, Hamolsky 27,7%.
CASO N- 15. P.C.V. HEMBRA PE 46 MOS. H- Cl- 331.341
Historia: estudiada por vez primera en septiembre de 1977. 
Desde hace dos anos nota hinchazôn de pies y manos, debilidad 
muscular progresiva, calambres musculares, amenorrea, letargia 
e hipoacusia. Desde hace un aho en que fué tratada en un hospi­
tal psiquiâtrica a raiz de un cuadro de alucinaciones, se ha in 
crementado toda su sintomatologia anterior y ha aparecido voz - 
de tonalidad grave y lenta. Estrehimiento pertinaz.
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Exploraciôn fisica: paciente picnica. Facies mixedematosa 
con edemas de cara y pârpados, pêrdida de la cola de las cejas 
e inexpresividad. Piel pâlida, âspera, seca, descamativa, fria
I
y empastada. No bocio. El balance muscular es dificijl de valo-- 
rar por la escasa colaboraciôn de la paciente, pero permite de£ 
cartar una severa pêrdida de fuerzas y en mûsculos proximales - 
permite afirmar la existencia de discreta pêrdida de fuerza. No 
miotonia. los reflejos son lentos. La exploraciôn sensorial pa- 
rece descartar un componente deficitario sensorial. Cerebelo - 
normal. TA 105/75.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 39%. Hb.' 12,7 grs/100 ml.
Colesterol 452 mgrs/100 ml. Triglicéridos 508 mgrs/100 ml.
CPK 425 mU/ml, AST 33 mU/ml, ALT 16 mU/ml, LDH 49 4 mü/ml.
Aldolasa 5,1 U/ml.
Creatina en orina de 24 horas: 403 mgrs/d. (media de dos
dias consécutives).
Anticuerpos antitiroideos negativos.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 7,5%; 5- h-: 6,5%; 
24 h-: 1,6%; 48 h-: 0,9%.
Hamolsky: 15,7%.
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Ti+ no detectable. T3 : 0,44 nanogrs/ml. TSH superior 40 
mU/ml.
EMG: realizado en mûsculo deltoïdes derecho, fuerza 4/5. 
No existe actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo trazado in—  
terferencial de 2-3 milivoltios de amplitud. Se aislaron 20 po­
tenciales de unidad motriz, con una duraciôn media de 7,9 mili­
segundos, lo que supone una desviaciôn de mènos 30% de la norma 
lidad. Polifasia del 75%. Las velocidades de conducciôn sensit^ 
va y motora en los troncos nerviosos explorados fué normal. En 
conclusiôn, patrôn miopâtico.
Biopsia muscular (77/6332): mûsculo estriado con conserva 
ciôn de la arquitectura fascicular, sin aumento del tejido co—
nectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares po---
seen diâmetros que oscilan entre 30 y 70 micras. Histoquîmica—  
mente, existe una correcta diferenciaciôn en tipos, correspon—  
diendo el 71% al tipo I y el 29% al tipo II. Las fibras tipo I 
poseen diâmetros que oscilan entre 30 y 70 micras, siendo su 
diâmetro medio de 53. En el seno de las fibras tipo I se obser­
van frecuentes anomalîas en la distribuciôn de la red enzimâti- 
ca oxidativa,Icon imâgenes similares al "core". Las fibras tipo 
II poseen diâijietros que oscilan entre 20 y 60 micras, siendo su 
diâmetro medic^ de 55 micras, en el seno de las fibras tipo II - 
el 50% corresponden al subtipo A, el 35% al subtipo B y el 15% 
restante al subtipo C. (Biopsia de mûsculo deltoides).
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Tratada con 20 microgramos de L-T3 mâs 180 microgramos 
de L-T4 diariamente y posteriormente con 40 microgramos de L-T3 
mâs 360 microgramos de L-T4 , a los dos meses habia cambiado ra 
dicalmente el aspecto de la enferma. Se encontraba muy mejorada, 
habia desaparecido el cansancio y los edemas. No presentaba ca­
lambres. Presentaba una actitud colaboradora. La voz era de to­
nalidad normal. La piel suave y fina. Habia ganado fuerza museu 
lar y perdido unos 5 kilos de peso. La exploraciôn muscular mo£ 
traba ausencia de atrofias musculares, la fuerza era normal y - 
simêtrica y los reflejos eran ahora normales. Repetido el EMG 
en mûsculo biceps derecho con fuerza 5/5 fuë rigurosamente nor­
mal. No existia actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo apare- 
cia un trazado interferencial de 2-3 milivoltios de amplitud. - 
Se aislaron 20 potenciales de unidad motriz que tenian una dura 
ciôn media normal (desviaciôn de la normalidad de 10%). El ind^ 
ce de polifasia fué 0%. En conjunto, habia desaparecido el pa—  
trôn miopâtico que presentaba en su exploraciôn anterior.
El control bioquimico y hormonal aportaba los siguientes 
valores: CPK 8 mü/ml, AST 10 mU/ml, ALT 4 mü/ml, LDH 106 mU/ml, 
colesterol 216 mgrs/100 ml, TGC 122 mgrs/100 ml. La Ti^  en suero 
12,4 microgrs/100 ml y la T 3 de 3,12 nanogrs/ml.
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CASO 16. L.P.B. HEMBRA DE 53 AROS. H- Cl- 303.896
Historia: estudiada inicialmente en noviembre de 1976. A 
su ingreso dificil de historiar por adinamia y torpor. La histo 
ria se pudo obtener de sus familiares y posteriormente compléta 
da por la propia paciente. Desde hace un aho habia notado përdi 
da de fuerzas y dificultad para la relajaciôn muscular. Desde - 
esa época refiere astenia, frialdad de piel y estrehimiento in- 
tenso y pertinaz. Hace un mes présenté un episodic gripal con - 
intensa astenia, anorexia, adinamia y somnolencia progresiva, y 
al incorporarse de la cama sufriô un episodic de mareo, siendo 
enviada a urgencias.
En los antecedentes familiares destacaban: ambos padres - 
fallecidos sin catarata aparente, una hermana de su padre habia 
sido intervenida de catarata. Una hermana de la paciente de 56 
ahos operada a los 26 ahos de catarata bilateral y con enferme- 
dad de Steinert objetivada por nosotros, con dos hijos igualmen 
te afectos de enfermedad de Steinert e intervenidos de catara—  
tas. Dos hermanos varones de 51 y 41 ahos asi como sus descen—  
dientes eran normales.
Exploraciôn fisica: a su ingreso estuporosa y somnolienta, 
Temperatura rectal 35,8®C. Faciès miopâtica. Piel seca, âspera 
y fria. No bocio. Atrofia de mûsculos temporomaseterinos, facia 
les, esternocleidomastoideos y en tercio distal de miembros su-
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periores e inferiores. Pérdida global de fuerza muscular. Mioto 
nia en manos. Rodete mioténico en lengua y manos. Pulso a 60 
p.m. TA 90/65. Iridectomia bilateral.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 37%. Hb. 12 grs/100 ml.
Colesterol 200 mgrs/100 ml. Triglicéridos 160 mgrs/100 ml.
CPK 30 mU/ml, AST 8 mU/ml, ALT 2 mU/ml, LDH 348 m ü / m l . Al 
dolasa 0,40 U/ml.
Anticuerpos antitiroideos negativos.
Ti^ : inferior a 0,25 microgrs/100 ml. TSH superior a 40 
mU/ml.
Hamolsky: 21,2%.
No se realizaron captaciones tiroideas ni gammagrafia dada 
la situaciôn de la enferma a su ingreso.
La cuantificacién de inmunoglobulinas en suero fué normal: 
IgG 1.285 mgrs/100 ml, IgA 227 mgrs/100 ml, IgM 121 mgrs/ 
/lOO ml.
El estudio hemodinâmico y de cateterismo cardiaco permi—  
tié afirmar la existencia de una comunicacién interauricu 
lar y el drenaje venoso anémalo de una vena pulmonar en - 
auricula derecha.
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EMG: tipico de enfermedad de Steinert con descargas de al 
ta frecuencia cuyo sonido, morfologia y frecuencia son caracte- 
risticos de la distrofia miotdnica. Estas descargas aparecen al 
mover la aguja, a la percusiôn del mûsculo y con el movimiento.
Biopsia muscular (76/6946): a nivel de mûsculo gemelo. - 
Conservaciôn de la arquitectura fascicular, sin aumento del co­
nectivo ni reemplazamiento adiposo. Los diâmetros de las fibras 
musculares oscilan entre 10 y 50 micras, siendo las mâs peque—  
nas de forma angulosa. Existe una perfecta correlaciôn en la ac 
tividad enzimâtica de las fibras musculares. Las atrôficas co—  
rresponden a ambos tipos, siendo el diâmetro medio de cada tipo 
similar (32 micras). Existe un ligero predominio de tipo II que 
representan el 54% del total. En el seno de la fibra tipo II, - 
el 25% corresponden al subtipo A, el 75% al subtipo B, y no - 
existen fibras subtipo C. En las fibras tipo I existen discre—  
tas irregularidades en la distribuciôn enzimâtica oxidativa, - 
asi como boisas subsarcolômicas de material granuloso fuertemen 
te positive para enzimas oxidativos incluida SDH. Se observan - 
aisladas fibras en anillo.
La biopsia muscular a nivel del esternocleidomastoideo - 
(76/7866), muestra discrete aumento difuso del conectivo endomi 
sial. Los diâmetros de las fibras musculares oscilan entre 10 y 
80 micras. Las fibras mâs pequehas son angulosas y aparecen ai£ 
ladamente diseminadas entre las de aspecto normal. Tanto en és-
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tas como en las atrôficas existen abundantes nûçleos centrales
I
(en mâs del 80% de las fibras) con formaciôn de jcadenetas nu--
cleares en el seno del sarcoplasma. Existe una jjerfecta correla
ciôn en la distribuciôn de la actividad enzimâtilca, correspon--
i
I
diendo las fibras atrôficas al tipo I (diâmetro jmedio 27 micras) 
mientras que las del tipo II son de tamaho normal (diâmetro me­
dio 54 micras). Existe un ligero predominio de fibras tipo II - 
(57%). En el seno de las fibras tipo II, el 20% corresponden al 
subtipo A, y el 80% al subtipo C, no visualizamos fibras subti­
po B.
Tratada con 75 microgramos de L-T3 , respiraciôn asistida, 
soluciones hidroelectroliticas y esteroides. Superado el episo- 
dio inicial fué tratada posteriormente con 20 microgramos de 
L-T3 mâs 180 microgramos de L-T4 con lo que mejorô notablemente 
desapareciendo la letargia, la astenia y el estrehimiento. Per- 
sistiô la miotonia clinica y las mismas alteraciones electrofi- 
siolôgicas que a su ingreso.
CASO 17. A.M.G. HEMBRA DE 25 AROS. H- Cl- 338.445
Estudiada por vez primera en noviembre del 77, desde hace 
3 ahos présenta trastornos menstruales con amenorrea de hasta -
4-5 meses, palidez marcada, astenia y sensaciôn nauseosa. Desde 
hace 1 aho se encuentra peor, nota edema en pârpados, lentitud
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en el lenguaje, sensaciôn de lengua grande, pérdida de peso y - 
pérdida global de fuerzas. En varias ocasiones ha presentado 
cuadros de dolor a nivel cervical anterior con disfagia diagno£ 
ticada de faringitis. Ha seguido diverses tratamientos sin mejo 
ria.
Exploraciôn fisica; pone de manifiesto la existencia de - 
facies mixedematosa con edema de pârpados, pérdida de la cola - 
de las cejas. Macroglosia. Piel seca, âspera, fria y pâlida. No 
se palpa bocio. Exploraciôn muscular era normal, no existiendo 
atrofias ni hipertrofias musculares. No fenômeno miotônico. Los
‘i .
reflejos estaban présentes. La exploraciôn de sensibilidad y ce 
rebelo eran rigurosamente normales. TA 110/80.
Exploraciones complementarias;
Hc. 32,1%. Hb. 11,1 grs/100 ml. Volûmenes corpusculares - 
normales. Colesterol 355 mgrs/100 ml. Triglicéridos 132 - 
mgrs/100 ml.
CPK 16 mU/ml, aldolasa 1,7 U/ml, AST 10 mU/ml, ALT 8 mU/ml,
LDH 210 mU/ml.
Anticuerpos antitiroglobulina +. A la dilucciôn 1/6400. 
Antigenp microsomal + 1/6400,
I
ECG; alteraciones de la repolarizaciôn difusa.
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Captaciones con 1-131: a la 2- hora 2,4%, a| la 5- hora - 
1,8%, 24 horas 0,6%, 48 horas 0,2%.
Hamolsky: 19,5%.
Ti^ valor no detectable, Tg 0,30 nanogrs/ml. |TSH 167 mU/ml.
La glândula tiroides no se pudo visualizar en la gammagra 
fia, debido al nulo depôsito del material radiactivo a n£ 
vel de la glândula tiroidea.
EMG: realizado a un nivel de mûsculo recto anterior del - 
cuadriceps derecho, con fuerza normal, muestra una amplitud en 
mâximo esfuerzo discretamente disminuida, con una duraciôn de - 
los potenciales dentro de limites normales (mâs 15,15% con res­
pecte a la normalidad). El indice de polifasia fué del 12%. Se 
exploraron los nervios tibial posterior, mediano motor, mediano 
sensitive, peroneo, cubital motor y sensitive, observândose una 
discreta disminuciôn de las velocidades de conducciôn indicando 
una neuropatia perifôrica de pequeha intensidad y de carâcter - 
desmielinizante.
La biopsia del mûsculo a nivel de recto anterior de cua—  
driceps izquierdo (77/83-43) muestra conservaciôn de la estruc- 
tura fascicular sin reemplazamiento adiposo ni aumento del te 
do conectivo. Las fibras musculares poseen diâmetros que osci—  
lan entre 10 y 80 micras. Histoquimicamente se observa una co—
306
rrecta diferenciaciôn de tipos: las fibras tipo I, representan 
el 42% del total y sus diâmetros oscilan entre 40 y 80 micras, 
siendo el diâmetro medio de 56. Las fibras tipo II representan 
el 58% del total y sus diâmetros oscilan entre 10 y 50 micras, 
siendo su diâmetro medio de 30 micras. En el seno de las fibras 
tipo II el 17% corresponden al subtipo A, el 83% al subtipo B y 
no se observan fibras correspondientes al subtipo C. Se obser—  
van discretas boisas de material granular positive para enzimas 
oxidativos incluida SDH, asi como frecuentes irregularidades en 
la distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa con presencia de 
abundantes âreas mudas similares a "core".
Se iniciô tratamiento con 90 microgramos de L-T^ + 10 mi­
crogramos de L-Tg diariamente, mejorando notablemente la sinto­
matologia y el aspecto de la enferma. Al mes de iniciada la me-' 
dicaciôn se repitiô el EMG a nivel de mûsculo cuadriceps con 
fuerza normal 5/5, presentando una amplitud al mâximo esfuerzo 
normales, y la duraciôn de los potenc-ales dentro de la normal^ 
dad (0% con respecto a la normalidad) , siendo el indice de pol_i 
fasia del 5%. Repetido el estudio neurolofisiolôgico, se confir 
mô la normalizaciôn de las velocidades de conducciôn, habiendo
■ i
por tanto remitido la polineuropatia que presentaba. En esos 
momentos presentaba unos datos hormonales de T,+ 5,5 mgrs/100 ml, 
Tg 1,36 nanogrs/ml. Hamolsky 22,9% y enzimâticos: CPK 110 mU/ml,
i
AST 8 mU/ml, ALT 2 mU/ml, LDH 100 mU/ml. El colesterol sêrico -
I
176 mgrs/100 ml y TGC 86 mgrs/100 ml. Continué con la medica---
ciôn anterior y dos semanas después la CPK se habia normalizado, 
siendo en estos momentos de 22 mU/ml.
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CASO N- 18. I.G.II. HEMBRA DE 75 AROS. H- Cl- 335.754
Paciente estudiada por vez primera en noviembre del 77, - 
contando que desde hace varios ahos viene presentando estrehi—  
miento pertinaz, hipersensibilidad al frîo y ha notado ûltima—  
mente edemas en miembros inferiores. No sabe precisar el tiempo 
que viene presentando la sintomatologia anterior. Ultimamente, 
la voz se ha hecho mâs grave y ha notado parestesias en manos.
Exploraciôn fisica: muestra una enferma senil con palidez 
de piel, estando la piel seca âspera, fria. Faciès mixedematosa 
con pérdida de la cola de las cejas y edema en pârpados. No bo­
cio. TA 220/120. La exploraciôn muscular muestra una minima pér 
dida de fuerzas^grado 4-5/5 en cinturas escapular y pelviana.
Los reflejos son simétricos. No existen atrofia ni hipertrofias, 
ni miotonia. Las exploraciones de la sensibilidad en el cerebe­
lo fueron normales.
Datos complementarios:
Hc. 38,3%. Hb. 13,2 grs%. Volumen corpuscular normal. Co 
lesterol 348 mgrs/100 ml. Triglicéridos 272 mgrs/100 ml.
CPK 24 mü/ml. Aldolasa 4,5 U/ml, AST 4 mU/ml, ALT 2 mU/ml, 
LDH 201 mU/ml.
Anticuerpos antitiroideos: positivos frente a tiroglobuli_ 
na 1/6400,microsomal positivos 1/6400-
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Captaciones con 1-131 a la 2- hora 12%, a la 5- hora -
14,1%, a las 24 horas 22,7%, a las 48 horas 28,7% (baja).
Hamolsky: 29,7% (disminuido).
Ti^ 1,7 microgrs/100 ml. Tg 0,88 nanogrs/ml. TSH 116 mU/ml
La gammagrafia tiroidea mostraba una disminuciôn global -
de las dimensiones del tiroides.
EMG: Se practicô EMG a nivel de cuadriceps con fuerza - 
prâcticamente normal, grado 4-5/5, siendo la amplitud al mâximo 
esfuerzo normal, asi como la duraciôn de los potenciales dentro 
de la normalidad (menos 9,2% con respecto a la normalidad). El 
indice de polifasia fuë 26,3%, Las velocidades de conducciôn a 
nivel de los nervios estudiados fuë rigurosamente normal.
\
Biopsia muscular: se practicô biopsia muscular a nivel 
de cuadriceps (biopsia 77/82-91), mostrando un mûsculo estriado 
con conservaciôn de la arquitectura fascicular, sin aumento del 
tejido conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras muscula 
res poseen diâmetros que oscilan entre 10 y 50 micras. Histoqui 
micamente se observa una correcta diferenciaciôn en tipos. Las 
fibras tipo I presentan diâmetros que oscilan entre 20 y 50 m_i 
eras, siendo su diâmetro medio de 36 micras, representan el 57% 
del total. Las fibras tipo li representan el 43% del total y - 
sus diâmetros oscilan entre 10 y 40 micras, siendo su diâmetro
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medio de 20, en el seno de las fibras tipo II el|28% correspon­
den al subtipo A, el 72% al subtipo B y no se obiervan corres—  
pondientes al subtipo C. Con técnicas para enzimas oxidativos - 
se observan discretes acûmulos de material granuljar fuertemente
I
positive, para enzimas oxidativos incluido SHD, abî como irregu 
laridades en la distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa con 
presencia de abundantes âreas mudas, centrales o excéntricas, - 
ûnicas o mûltiples por fibra, similares a "core".
Iniciô tratamiento con 45 microgramos de L-T^ mâs 5 micro 
gramos de L-Tg diariamente de medicaciôn hipotensora. A las 6 - 
semanas de iniciada la medicaciôn, la enferma habia mejorado no 
tablemente, y presentaba mejoria clinica y bioquimica, presen—  
tando entonces unos datos analiticos de: CPK 158 mU/ml, aldola­
sa 2,1 U/ml, AST 8 mU/ml y ALT 7 mU/ml, LDH 145 mU/ml. El cole£ 
terol de 233 mgrs/ml, griglicéridos 140 mgrs/100 ml. 4 semanas 
después de estas exploraciones clinicas y bioquimicas, se repi- 
tieron las cifras de CPK que eran normales 34 mU/ml. Actualmen­
te, la enferma estâ asintomâtica. No se repitiô exploraciôn neu 
rofisiolôgica dada la normalidad de la anterior exploraciôn.
CASO N- 19. J.M.P. HEMBRA DE 57 AROS. H- Cl- 320.951.
Historia: estudiada por vez primera en mayo de 1977. Des­
de hace 8-9 meses refiere astenia importante, insomnie, temblor 
y pérdida de peso, aunque no puede precisar su cuantia. Igual—
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mente, desde esa fecha disnea de esfuerzo y edemas. Pérdida de 
fuerza muscular a nivel de cintura escapular y pelviana. No re­
fiere trastornos del ritmo intestinal ni palpitaciones.
Exploraciôn fisica: en la exploraciôn fisica se pone de - 
manifiesto un exoftalmos bilateral. Temblor fino distal. Manos 
calientes y sudorosas. Pulso a 98 pm. Existe una atrofia muscu­
lar a nivel de cintura escapular y pelviana, incluyendo mûscu—  
los cuadriceps, de forma simêtrica. No fasciculaciones. Hiperre 
flexia simêtrica bilateral. Existe una disminuciôn de fuerza a 
nivel musculatura masticatoria y esternocleidomastoideo. Igual­
mente, a nivel de cara, cuello y cinturaas escapular y pelviana 
y tronco, todo ello de forma simêtrica y grado 3/5. Igualmente, 
a nivel de musculatura distal existe pérdida de fuerza de grado 
4/5. No trastorno sensitivo ni cerebeloso. Se palpa tiroides au 
mentado de tamaho. ^
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 38%. Hb. 13 grs/100 ml.
Colesterol 120 mgrs/100 ml. Triglicéridos 110 mgrs/ml.
CPK 8 mU/ml, AST 6 mU/ml, ALT 4 mU/ml, LDH 148 mU/ml, aldo 
lasa 1,7 U/ml.
Creatina en orina de 24 horas, media de dos dias consécu­
tives: 532 mgrs/d.
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Captaciones con 1-131: 2- h-: 36,9%, 5- h-: 24,4%, 24 h-i
24,7%, 48 h-: 47% (en los limites altos).
Hamolsky: 2 8,4%
11,8 microgrs/100 ml. Tg : 2,03 nanogrs/ml.
La gammagrafia puso de manifiesto la existencia de una 
hiperplasia difusa del tiroides, de predominio en el lado 
izquierdo. Se realizô test de supresiôn de WERNER con 75 
microgrs/d. de Tg durante 8 dias, sin incremento ni apar£ 
ciôn de sintomatologia adicional, pero incrementândose no 
tablemente las captaciones, asi a la 2- h-: 84,3%, 5- h-: 
92,5%, 24 h-: 55%, 48 h-: 40,3%, Hamolsky 48,6%, Tg supe­
rior a 4,74. nanogrs/ml, TSH: 0,90 mU/ml.
EMG: realizado en deltoides derecho, fuerza 3/5. Atrofia 
présente +. No actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo patrôn 
interferencial de 2 a 3 milivoltios de amplitud mâxima. Se ais- 
lan 47 potenciales de unidad motriz con una duraciôn de 8,36 m£ 
lisegundos, lo que supone una desviaciôn de menos 30,3% de la - 
normalidad. El indice de polifasia fué 40%. Las velocidades de 
conducciôn en los troncos nerviosos explorados son rigurosamen­
te normales. En conjunto, patrôn miopâtico.
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Bipsia muscular (77/4529): mûsculo estriado con conserva­
ciôn de la arquitectura fascicular, sin aumento del tejido co—
nectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras musculares po---
seen diâmetros que oscilan entre 10 y 60 micras de diâmetro. 
Histoquimicamente, se observa una perfecta correspondencia de - 
las reacciones histoenzimâticas, con correcta diferenciaciôn de 
tipos. Las fibras pertenecientes al tipo I poseen diâmetros que 
oscilan entre 30 y 60 micras, siendo su diâmetro medio de 39 m_i
eras y representando el 75% del total. Las fibras tipo II po---
seen diâmetros que oscilan entre 10 y 40 micras de diâmetro, - 
siendo su diâmetro medio de 32 micras y representando el 25" 
del total. En el seno de las fibras tipo II, el 71% correspon-- 
den al subtipo A, el 29% al subtipo B y no se observan fibras - 
pertenecientes al subtipo C. Existen abundantes fibras tipo I - 
con considerables acûmulos de material granular fuertemente po­
sitive para enzimas oxidativas, incluida SDH, igualmente se ob­
servan muy discretas imâgenes de anormalidad en la distribuciôn 
de la red enzimâtica oxidativa.
Tratada con Carbimazole 40 mgrs/dîa comenzô a mejorar su 
sintomatologia general. La paciente suspendiô esta medicaciôn - 
por propia iniciativa, apareciendo temblor, sudoraciôn y pêrdi­
da de unos 6 kilos de peso, motive por el que acude de nuevo, - 
indicândole la absoluta necesidad de no suspender la medicaciôn 
Repetidas las captaciones tiroideas en este mes, junio 1977, 
mostraba los siguientes valores: captaciones a la 2- h-: 93%, -
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5- h-: 80,4%, 24 h-: 49,5%, 48 h- : 34%, Hamolsky 46%, Ti+ supe—  
rior a 22,5 microgrs/100 ml, Tg superior a 4,74 nanogrs/ml. En 
el mes de agosto 1977, la paciente realizaba la medicaciôn pro­
pue s ta, habia ganado peso, mejorado la astenia, desaparecido el 
nerviosismo y temblor. En estos momentos, el control hormonal - 
mostraba : 3,3 microgrs/100 ml, Tg : 1,54 nanogrs/ml, TSH nive 
les no détectables.
El control clînico realizado en energo 1978, mostrô mejo­
ria de la paciente. La exploraciôn clinica mostraba récupéra---
ciôn de fuerza muscular y ausencia de atrofias musculares. La - 
enferma no aceptô EMG de control.
CASO N- 20. D.B.B. VARON DE 29 AROS. H- Cl- 324.322
Historia: visto inicialmente en junio de 1977. Desde hace 
4 meses y a raiz del fallecimiento de su hijo, comenzô con ner- 
viosismos, insomnio, temblor, pêrdida progresiva de peso hasta 
ser de 12 kgrs, cuando llegô a nuestra consulta, conservando el 
apetito. Desde esa fecha notaba palpitaciones, astenia, aumento 
del ritmo intestinal hasta realizar 3-4 deposiciones diarias. - 
Ha notado pêrdida de fuerza muscular y habia sido ingresado en 
un hospital por agotamiento fisico desde donde nos fuê remitido
Exploraciôn fisica: la exploraciôn fisica mostraba como - 
datos fundamentales: mirada brillante, inquietud e hipercinesia
314
Piel caliente y sudorosa. Tamblor distal. Se palpa tiroides di- 
fusamente auraentado de tamaho. Los reflejos son vivos, simétri­
cos. Existe atrofia muscular evidente a nivel de cintura escapu 
lar. No se aprecian fasciculaciones. Se aprecia una fuerza mus­
cular disminuida grado 3/5 a nivel de cintura escapular y pel—  
viana incluido cuadriceps. Leve pérdida distal de fuerza muscu­
lar. No existen trastornos sensitivos ni cerebelosos.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 46%. Hb. 16,3 grs/100 ml.
Colesterol 150 mgrs/100 ml. Triglicéridos 142 mgrs/100 ml
CPK 37 mU/ml, AST 10 mU/ml, ALT 5 mU/ml.
Creatina en orina de 24 horas: media de dos dias consecu-
\
tivos: 138 mgrs/dia.
Anticuerpos antitiroideos negativos.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 67,8%, 5- h-: 84,9%,
i
24 h-: 66,6%, 48 h-: 55,3%.
Hamolsky: 44,8%.
I
T^ superior a 22,5 microgrs/100 ml. Tg superior a 4,74 na
I
nogrs/mi.
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La g a m m a g r a f i a  puso de m a n i f i e s t o  un t i r o i d e s  a u m e n t a d o  - 
d i f u s a m e n t e  de t a m a h o  con una d i s t r i b u c i ô n  r e g u l a r  y hom o  
génea del i s ô topo del yodo.
!1
EMG: realizado en cuadriceps derecho, recto anterior, 
fuerza 4/5. Presencia de atrofia muscular +. Ausencia de activ£ 
dad espontânea. Trazado interferencial al mâximo esfuerzo de - 
2,5-5 milivoltios. Se aislan 14 potenciales de unidad motriz, - 
que tenian una duraciôn acortada de menos 28% con respecto a la 
normalidad. El indice de polifasia fué elevado 25%.
Las v e l o c i d a d e s  de c o n d u c c i ô n  m o t o r a  en l os t r o ncos n e r —  
viosos exp l o r a d o s  fué normal. El conjunto, p a t r ô n  m iopâtico.
Bipsia muscular (77/4961): mûsculo estriado con concserva 
ciôn de la arquitectura fascicular, que no présenta aumento del 
tejido conectivo ni reemplazamiento adiposo. Las fibras muscula 
res poseen diâmetros que oscilan entre 20 y 60 micras. Las tipo 
I estân comprendidas entre 30 y 50 micras, con diâmetro medio - 
de 43. Las tipo II poseen diâmetro entre 10 y 60 micras con un 
diâmetro medio de 67. Las fibras tipo I representan un 24% del 
total, mientras que las tipo II un 76%. En el ceno de las fi—  
bras tipo II un 22% corresponden al subtipo A, un 78% al subti­
po B, y no se observan subtipo C en proporciôn aceptable, sôlo
ocasionalmente algunas fibras tipo II filiadas como 2-C mues---
tran ademâs inversiôn de la reacciôn enzimâtica oxidativa. Se - 
observan por otra parte discrètes acûmulos granulares en las fi
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bras tipo I, que reaccionan positivamente para enzimas oxidati- 
vas y SDH.
Tratado con Carbimazole 40 mgrs/dîa y Propanolol 120 mgrs/ 
/dla. A los dos meses de iniciado el tratamiento, el enferme se 
encontraba radicalmente cambiado, habïa desaparecido el nervio- 
sismo, el temblor y la astenia. Habla recuperado fuerzas y gana 
do 15 kgrs. de peso. La exploraciôn fîsica mostraba persisten—  
cia del bocio, pero la exploraciôn muscular era rigurosamente - 
normal. La funciôn tiroidea esta controlada por la medicaciôn - 
con cifras de de 1,9 microgrs/ml, T 3 de 0,83 nanogrs/ml, de£
cendiendo el Carbimazole a 30 mgrs/dîa y suspendiendo el Propa-
<
nolol. El EMG de control realizado tres meses y medio después - 
del tratamiento muestra absoluta normalidad.
CASO 21. A.L.C. KEMBRA DE 55 ANOS. H- Cl- 325.273
Historia: estudiada inicialmente en junio de 1977. Desde 
hace nueve meses comenzô a notar afonia, no mejorando tras di-* 
versos tratamientos. Desde hace ocho meses pérdida progresiva ■ 
de fuerza en cinturones escapular y pelviano, habiendo notado ■ 
gran dificultad para subir escaleras y levankarse sin apoyo de 
la posiciôn en cuclillas. Al mismo tiempo hipersudoraciôn, ner- 
viosismo, polidipsia y përdida de unos 12 kilos de peso.
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Exploraciôn fîsica: Astenia. Mirada brillante. Piel ca---
liente y sudorosa. Tiroides aumentado de tamano con soplo a ni- 
vel del lôbulo derecho. Pulso a 100 pm. No se evidencian claras 
atrofias musculares. No fasciculaciones. Existe una clara pêrdi 
da de fuerza proximal a nivel de cintura escapular 3/5, biceps 
y triceps en mener cuantîa grade 4/5. A nivel de psoas ilîaco - 
la përdida es grade 3/5 y a nivel de tibiales y cuadriceps 4/5. 
Esta përdida de fuerza es simëtrica bilateral. Los reflejos 
son vives. Las sensibilidades son normales. Pruebas cerebelosas 
normales.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 40%. Hb. 13 grs/100 ml.
Colesterol 150 mgrs/100 ml. Triglicëridos 96 mgrs/100 ml.
CPK 8 mU/ml, aldolasa 0,9 ü/ml, AST 9 mU/ml, ALT 9 mU/ml,
LDH 117 mU/ml.
Anticuerpos antitiroideos negatives.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 80%, 24 h-: 92%, 
72 hS; 72%.
Tj^  : 21,4 microgrs/100 ml. Tg : 5 nanogrs/ml.
La gammagrafîa tiroidea puso de manifiesto una hiperpla- 
sia tiroidea.
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EMG; realizado en cuadriceps derecho, recto anterior, 
fuerza 4/5. No actividad espontânea. Al mâximo esfuerzo trazado 
interferencial de 1-3,5 milivoltios de amplitud. Se aislaron 21 
potenciales de unidad motriz, que presentaban una duraciôn con 
una desviaciôn de la normalidad de menos 22%. El indice de poli 
fasia fuê 46,2%. Las velocidades de conducciôn motora y sensit^
va de los troncos nerviosos explorados fué normal. En conclu---
siôn, patrôn miopâtico.
Biopsia muscular (77/5093): mûsculo estriado con conserva 
ciôn de la arquitectura fascicular sin aumento del conectivo ni
reemplazamiento adiposo endomisial. Las fibras musculares po---
seen diâmetros que oscilan entre 10 y 30 micras, el 66% corres- 
ponden al tipo II y sus diâmetros oscilan entre 10 y 30 micras, 
siendo su diâmetro medio de 23 micras.
En el seno de las fibras tipo II, el 2% corresponde^ al - 
subtipo A, el 85% al subtipo B y el 4% al subtipo C. Existen 
discrètes acümulos de material granular fuertemente positive pa 
ra enzimas oxidativos, incluidas SDH, asî como irregularidad en 
la distribuciôn de la red enzimâtica oxidativa. Las fibras de - 
pequeno calibre corresponden a ambos tipos, y algunas de las 
pertenecientes al tipo II muestran inversion de la reacciôn en­
zimâtica oxidativa.
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La radiografîa de torax mostraba un complejo calcificado 
en vértice izquierdo con adenopatîas mediastînicas izquierdas, 
causantes de la parâlisis recurrencial. Repetidos exâmenes del 
esputo en busca de bacilos âcido-alcohol-resistentes fueron ne­
gatives .
Tratada con Carbimazole 40 mgrs/dîa y 240 mgrs/dîa de Pro 
panolol, habiendo mejorado notablemente a las très semanas de - 
su inicio, recuperando fuerzas y ganado tres kilos de peso. A - 
los dos meses de iniciado el tratamiento, la enferma se encon—  
traba muy mejorada. Habîa recuperado 12 kilos de peso desde el 
comienzo del tratamiento antitiroideo. La fuerza muscular era - 
rigurosamente normal. Se practicô de nuevo control EMG que de—  
mostrô absoluta normalidad del mismo. Realizado en mûsculo cua­
driceps con fuerza 5/5. No actividad espontânea. Al mâximo es—  
fuerzo trazado interferencial discretamente reducido de 2,5 mi­
livoltios de amplitud mâxima. Se aislaron 22 potenciales de un^ 
dad motriz con duraciôn media de 13,04 milisegundos con una de£ 
viaciôn de la normalidad de mâs 10,5%. La polifasia fué del 4%.
CASO N- 22 M.R.V. HEMBRA DE 68 AROS. H- Cl- 331.500
Historia: estudiada inicialmente en agosto de 1977. Hace 
siete ahos presentô astenia, nerviosismo, ansiedad, pérdida de 
peso y bocio, siendo intervenida de bocio, desconociendo el ti­
po de intervenciôn realizada. Permaneciô bien por espacio de
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dos ahos. Desde hace cinco ahos de nuevo viene presentando y de 
forma progresiva astenia, nerviosismo, pérdida de peso, disnea 
de esfuerzo progresivo y episodios de disnea sûbita nocturna y 
ortopnea, habiendo realizado tratamientos diversos sin mejorîa.
' Por otro lado, ha presentado en ocasiones cuadros de do—  
lor côlico en epigastrio e hipocondrio derecho con naûseas y v6 
mitos biliosos, habiendo sido diagnosticada de litiasis biliar.
Exploraciôn fîsica: la exploraciôn fîsica puso de mani— —  
fiesto discrete exoftalmos con retracciôn del pârpado superior, 
mirada brillante, hipersudoraciôn en manos y \temblor fino dis—  
tal. A nivel de regiôn anterior del cuello se aprecia una cica- 
triz de Kocher y se palpa tiroides aumentado difusamente de ta- 
maho, sin soplos en dicha zona. Pulso a 100 pm. rîtmico. Lige—  
ros edemas maleolares. La exploraciôn neurolôgica mostraba au—  
sencia de atrofias musculares, estando conservada la fuerza. No 
alteraciones de la sensibilidad. Reflejos vivos simêtricos. Ce- 
rebelo normal.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 42,2%. Hb. 13,8 grs/100 ml. Volumen corpuscular nor
mal.
Colesterol 169 mgrs/100 ml. Triglicëridos 128 mgrs/ml.
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CPK 8 mU/ml, aldolasa 2,6 U/ml, AST 10 mU6ml, ALT 11 mU/ml, 
LDH 173 mU/ml.
Creatina en orina de 24 horas: 190 mgrs.
Anticuerpos antitiroideos: microsomales positivos 1/6400, 
tiroglobulina positivos 1/100.
Captaciones tiroideas con 1-131: tras administraciôn de - 
contrastes yodados para realizar colangiografia a la 
2- h-: 37,5%, 5- h-: 40,3%, 24 h-: 25,3%, 48 h-: 12,3% -
(normal).
Hamolsky: 28,6% (normal).
Ti^ : mâs de 22,5 gammas/100 ml. Tg : 2,41 nanogrs/ml. '
La gammagrafîa muestra una hiperplasia difusa.
EMG: fuê realizado a nivel de cuadriceps .derecho, recto - 
anterior, con fuerza 5/5, sin atrofias. Ausencia de actividad - 
espontânea. Al mâximo esfuerzo patrôn interferencial normal 
(5 milivoltios). La duraciôn de los potenciales, dentro de los 
limites de la normalidad (+7%). El indice de polifasia normal - 
(16%). Las velocidades de conducciôn nerviosa fueron normales.
La enferma fuê tratada con 30 mgrs/dîa de Carbimazole con 
buena tolerancia clînica y hematolôgica, habiendo sido revisada 
en enero de 1978 por ûltima vez.
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Por ausencia de miopatîa clînica, normalidad electrofisio 
lôgica y enzimâtica, no se realizô biopsia muscular.
CASO N- 23. F.A.T. HEMBRA DE 45 ANOS. H- Cl- 319.743
Historia: estudiada en mayo de 1977. Desde hace cinco 
ahos habîa notado una tumoraciôn en cara anterior del cuello 
que ha ido creciendo de forma paulatina hasta el momento de la 
consulta. Desde hace dos ahos présenta nerviosismo, sudoraciôn 
e intolerancia al calor, asî como temblor fino distal. No ha no 
tado palpitaciones, diarrea ni pérdida de peso. No ha notado 
pérdida de fuerza muscular.
Exploraciôn fîsica: no exoftalmos. Mirada brillante. Piel 
caliente. Manos sudorosas y calientes. Temblor fino distal. Se 
palpa un nôdulo en lôbulo izquierdo del tiroides. Fuerza muscu­
lar conservada y simëtrica. No atrofias musculares. Sensibilida 
des y cerebelo normales. Reflejos tendinosos vivos, con aumento 
del ârea reflexôgena.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 38,7%. Hb. 13,3 grs/100 ml.
Colesterol 150 mgrs/ml. Triglicëridos 120 mgrs/100 ml.
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CPK 16 mU/ml, AST 13 mU/ml, ALT 4 mU/ml, iJdH 160 mU/ml,
I
aldolasa 0,9 U/ml.
Creatina en orina de 24 horas: 754 mgrs/di^ (media de 
tres dias consécutives).
Anticuerpos antitiroideos negatives.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 42,8%, 5- h-: 55%, 
24 h-: 50,3%, 48 h-: 46,9%.
Hamolsky: 32,9%.
Ti^ : 17,9 microgrs./lOO ml. Tg : 3,9 nanogrs/ml.
La gammagrafîa tiroidea puso de manifiesto un nôdulo hi—
percaptador a nivel del lôbulo izquierdo del tiroides.
EMG: realizado a nivel de cuadriceps, porciôn recto ante- 
rio, fuerza 5/5, es rigurosamente normal. No existe actividad - 
espontânea. Al mâximo esfuerzo existe un patrôn interferencial 
de amplitud normal. La duraciôn (-6 ,8%) y el voltaje de las un_i 
dades motrices es normal al igual que el indice de polifasia 
(12,5%).
Tratada con Carbimazole 30 mgrs/dîa, se controlô la hiper 
funciôn tiroidea, siendo intervenida, realizândole hemitiroide£ 
tomîa izquierda.
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Por ausencia de clînica muscular y ante la normalidad 
electrofisiolôgica y enzimâtica, no se practicô biopsia muscu—  
lar.
CASO 24. J.B.G. HEÏÎBRA DE 74 ANOS. H- Cl- 328.245
Historia; estudiada en septiembre de 1977. Desde el mes - 
de mayo pasado présenta astenia, febrîcula, përdida de peso pro 
gresiva que actualmente es de 20 kilos. Se ençuentra muy agita- 
da y nerviosa, habiendo notado temblor fino e hipersudoraciôn.
Exploraciôn fîsica; astënica, senil. Mirada brillante. 
Piel caliente. Teiablor fino de manos, pies y lengua. Discrete - 
aumento de la hendidura perpebral. Tiroides de tamano aparente- 
mente normal. Latldo hiperdinâmico en yugulares. Pulso a 120 pm. 
Edema maleolar y prétibial. Hiperreflexia bilateral. Sensibili­
dades y cerebelo normales.
i
Exâmenes de laboratorio:
i
I
Hcto. 30%. Hb. 10,7 grs/100 ml.
I
Colesterol 153 mgrs/100 ml. Triglicëridos 174 mgrs/100 ml.
CPK 8 mU/ml, AST 6 mU/ml, ALT 3 mü/ml, aldolasa 2,1 U/ml,
LDH 129 mU/ml.
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A n t i c u e r p o s  a n t i t i r o i d e o s  negatives.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 85,4%, 5- h- 
93,1%, 24 h2; 85,4%, 48 h?: 72,6%.
Hamolsky: 37,1%.
Ti4 : 17,4 microgrs/100 ml. T 3 : superior a 4,95 nanogrs/ml.
La gammagrafîa pone de manifiesto la existencia de una -
glândula aumentada de tamano de forma difusa con distribu
ciôn regular y homogénea del material radiactivo.
EMG: practicado en mûsculo recto anterior cuadriceps dere 
cho, fuerza 5/5, ëra rigurosamente normal. No existe actividad 
espontânea al mâximo esfuerzo, patrôn interferencial de ampli-—  
tud normal: 5 milivoltios. La duraciôn media de los potenciales 
estaba dentro de limites normales -7,5%, al igual que el indice 
de polifasia 16%. Las velocidades de conducciôn motora eran nor 
maies en los troncos nerviosos explorados.
Tratada con 30 mgrs/dîa de Carbimazole, la enferma mejorô 
notablemente, desapareciendo la inquietud, al nerviosismo y ga- 
nô peso.
No se realizô biopsia muscular ante la normalidad clînica, 
bioquîmica y electrofisiolôgica de los parâmetros musculares.
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CASO N- 25. J.M.P. HEbŒRA DE 28 ANOS. H- Cl- 334.375
Historia: estudiada inicialmente en octubre de 1977. Des­
de hace un aho présenta astenia, nerviosismo, temblor e hipersu 
doraciôn. Ha notado presencia de bulto en regiôn anterior del - 
cuello. Desde entonces palpitaciones e insomnio. No ha notado - 
përdida de peso. Refiere apetito exagerado.
Exploraciôn fîsica: paciente obesa. Peso 89,900. Talla - 
1,56. Coloraciôn normal de piel y mucosas. Mirada brillante. No 
exoftalmos ni retracciôn parpebral. Se palpa tiroides difusamen 
te aumentado. Temblor fino distal. Piel caliente. Manos sudoro­
sas, No atrofias musculares ni fasciculaciones. Reflejos norma­
les. Sensibilidad y cerebelo normales. La fuerza es normal a ex 
cepciôn de una përdida muy discrete a nivel de psoas ilîaco bi­
lateral 4-5/5.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 47,2%. Hb. 14,3 grs/100 ml.
Colesterol 136 mgrs/100 ml. Triglicëridos 84 mgrs/100 ml.
CPK 5 mU/ml, aldolasa 1,7 U/ml, AST 10 mU/ml, ALT 11 mU/ml,
LDH 118 mU/ml.
Creatina en orina de 24 horas: 540 mgrs (media de dos dîas
consecutivos),
327
Anticuerpos antitiroideos negatives.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 46,9 
24 hS; 51,8%, 48 h^: 6,4%.
%, 5-h^. 54,3%,
Hamolsky: 30,1%. '
Ti^ : superior a 20,5 microgrs/100 ml. T 3 : superior a 2,7 -
nanogrs/ml.
La gammagrafîa tiroidea muestra una hiperplasia difusa.
EMG: realizado a nivel de cuadriceps, recto anterior, con 
fuerza conservada 5/5. Sin atrofias. No actividad espontânea.
Al mâximo esfuerzo patrôn interferencial de 1,2-2 milivoltios. 
Se aislaron 18 potenciales de unidad motriz, con una duraciôn - 
media dentro de limites normales, mâs 8%. El indice de polifa— ■ 
sia fuê normal, 10%. Las velocidades de conducciôn, motora y 
sensitiva rigurosamente normales.
Tratada con betabloqueantes y antitiroideos, la enferma - 
mejorô notablemente.
No se realizô biopsia muscular al no encontrar miopatîa - 
clînica ni elêctrica.
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CASO 26. J.S.S. HEMBRA DE 34 ANOS. H- Cl- 33.446
Historia: estudiada inicialmente en septiembre de 1977. 
Desde abril de 1977 y a raiz de un cuadro de dolor cervical al­
to catalogado como faringitis, viene presentando temblor, ner—  
viosismo, pérdida de peso, aûn a pesar de polifagia. Junto a e£ 
ta sintomatologia ha notado palpitaciones, hipersudoraciôn y 
abultamiento de la region anterior del cuello, Ha perdido en 
siete meses unos 19 kilos de peso, présenta dos deposicioncs - 
diarias blandas.
Exploraciôn fîsica: en la exploraciôn fîsica eran éviden­
tes la inquietud y el nerviosismo de la enferma. Mirada fija y 
brillante. No exoftalmos ni retracciôn del pârpado superior. El 
tiroides estaba aumentado difusamente y su auscultaba un soplo 
a su nivel. Pulso a 96 pm. Manos sudorosas. La exploraciôn neu­
rolôgica mostraba conservaciôn de masas musculares y de fuerza. 
Ausencia de alteraciones en las sensibilidades. Reflejos vivos 
simêtricos. Cerebelo normal.
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 36,5%. Hb. 14 grs/100 ml.
Colesterol 154 mgrs/100 ml. Triglicëridos 82 mgrs/100 ml.
CPK 8 mU/ml, AST 7 mU/ml, ALT 9 mU/ml, LDH 182 mU/ml.
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Creatina en orina de 24 horas: 344 mgrs.
Anticuerpos antitiroideos: tiroglobulina n^gativos, micro 
somales existe interferencia fuerte, lo qu^ impide su va- 
loraciôn. I
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 69,2%, 5- h-: 79,2%, 
24 h-: 60,2% (elevada).
Hamolsky: 33,1% (normal).
Ti^ : superior a 20,5 gammas/100 ml. Tg : superior a 4,96
nanogrs/ml.
Gammagrafîa: hiperplasia difusa.
EMG: realizado en el mûsculo recto anterior era normal. - 
No evidenciândose actividad espontânea buscada en mâs de tres - 
puntos, al mâximo esfuerzo se obtuvo un patrôn interferencial - 
de 5 milivoltios de amplitud. Se aislaron 26 potenciales de un_i 
dad motriz con una duraciôn media de 13,65 milisegundos con 
una desviaciôn de la normalidad de mâs 10,9%. El indice de poli 
fasia fué del 19,2%. Las velocidades de conducciôn sensitivas - 
y motoras fueron normales.
Tratada con beta-bloqueantes y antitiroideos, controlândo 
se la hiperfunciôn tiroidea, habiendo sido revisada por ûltima 
vez en enero de 1978, habiendo recuperado 6 kilos y desapareci­
do el temblor y el nerviosismo.
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Ante la normalidad de la fuerza muscular en la explora 
ciôn clînica, la normalidad electrofisiolôgica y enzimâtica, no 
se practicô biopsia muscular.
CASO N- 27. T.J.J. HEMBRA DE 66 ANOS. H- Cl- 337.044
Historia: estudiada inicialmente en septiembre de 1977. - 
Desde hace seis-siete ahos ha notado la presencia de aumento de 
la regiôn anterior al cuello. Desde enero de 1977 hasta e mes 
de septiembre del mismo aho ha notado astenia y pérdida de 11 -
kilos de peso junto a nerviosismo y temblor. No trastornos del
ritmo intestinal, disnea, edemas, ni pérdida de fuerzas.
Exploraciôn fîsica: senil, delgada. No exoftalmos ni re--
tracciôn parpebral. Se palpa bocio difuso sin soplos a dicho n£ 
vel. Pulso a 100 pm. Estremidades calientes con temblor fino 
distal. La exploraciôn neurolôgica no mostraba atrofias muscula 
res ni alteraciones de la sensibilidad. Los reflejos eran vivos
y simêtricos.
I
iI
Exâmenes de laboratorio:
Hcto. 36,8%. Hb. 12,2 grs/100 ml.
I
I
i
Colesterol 150 mgrs/100 ml. Triglicëridos 180 mgrs/100 ml
CPK 12 mü/ml, aldolasa 2,1 U/ml, AST 8 mU/ml, ALT mU/ml, 
LDH 26,2 mU/ml.
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Creatinuria de 24 horas: 325 mgrs (media dé dos dîas con* 
secutivos) .
Anticuerpos antitiroideos negativos.
Captaciones tiroideas con 1-131: 2- h-: 11,6%, 5- h-: 15%
Hamolsky: 34,7% (normal).
: 17,3 grammas/100 ml. Tg : 2,97 nanogrs/ml.
No pudo realizarse gammagrafîa tiroidea ni captaciones a 
las 24 ni a las 48 horas por no haber acudido la enferma.
EMG: realizado en mûsculo recto anterior con fuerza 5/5, 
era normal. Mostraba ausencia de actividad espontânea buscada - 
en mâs de tres puntos del mûsculo. Al mâximo esfuerzo se obtuvo 
un patrôn interferencial muy discretamente reducido de 3,5 mili
voltios de amplitud. Se aislaron 29 potenciales de unidad mo---
triz que presentaban una duraciôn media de 12,72 milisegundos, 
lo que supone una desviaciôn de lo normal de menos 7,12%. El în 
dice de polifasia fuê 17% (normal). Las velocidades de conduc—  
ciôn motora (peroneo comûn derecho, tibial posterior derecho, - 
cubital izquierdo y mediano izquierdo) fueron normales, al 
igual que las velocidades de conducciôn sensitiva ortodrômica - 
(cubital y mediano izquierdos) fueron normales. Se descartan 
pues miopatîa y neuropatîa.
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Tratada con antitiroideos bien tolerados clînica y hemato 
lôgicamente,controlândose la hiperfunciôn tiroidea, habiendo ga
nado 3 kilos de peso a las seis semanas de comenzar el trata--
miento, habiéndole desaparecido el temblor y el nerviosismo.
Ante la ausencia de miopatîa clînica y electrofisiolôgica 
en presencia de enzimas sérico musculares normales, no se real£ 
zô biopsia muscular.
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Fig.l.- Caso n- 6. Aspecto de la atrofia de fibras tipo II, correspon- 
dientes todas ellas a los subtipos A y B. A: ATPasa a pH - 
9,4 X 100. B: ATPasa a pH 4,6 x 100. C: ATPasa a pH 4 , 3 x 100
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Fig. 2.- Caso n- 20. Aspecto de la atrofia de fibras tipo II, con ai£ 
ladas fibras correspondientes al subtipo II-C. ATPasa a pH 
9,4, 4,6, 4,3 X 100 (A, B, C).
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Fig. 3.- Atrofia de las fibras tipo II, aisladas, con aspecto anguloso 
(D y E), En C, caso n° 21, estas fibras presentan inversion - 
de la reaccion enzimâtica oxidativa. A: ATPasa a pH 9,4 x 100, 
B: ATPasa a pH 4,6 x 100. C: DPNH-TR x 100. D y E: ATPasa a - 
pH 9,4 X 200.
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Fig. 4.- Distintos aspectos de la atrofia de fibras tipo II en los c^ 
SOS n- 6 (A), 11 (B) y 9 (C) . A: ATPasa a pH 9,4 x 60. B y - 
C: ATPasa a pH 4,6 x 60.
Fig.5.- Caso n- 8 con atrofia de fibras tipo IX. A: ATPasa a pH
9,4 X 100. B: ATPasa a pH 4,6 x 100. C: ATPasa a pH 4,3x100
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Fig.6.- Caso n- 5 tras tratamiento. Discrete atrofia de aisladas fi­
bras tipo II con % de fibras II subtipo C. A: ATPasa a pH - 
9,4 X 100. B: ATPasa a pH 4,6 x 100. C: ATPasa a pH 4 , 3 x 100,
/k ' % :  
A.: A
1
y A-»'•
N
> / ,
'y;~.
'• - V (
:v-A,
-•‘ V .
< .-'A.-j 
‘ "A
' A '
> ' - ' m
■ r'-\
( 4
t]
'  i
ÏÏ N c ^
\j i
■Jt .' J' 'Ofîig’.'iüL')
Fig.7.- Caso n- 12 en el que todas las fibras corresponden al tipo II 
subtipo C. A: ATPasa a pH 9,4 x 100. B: ATPasa a pH 4,6 x 160. 
C: ATPasa a pH 4,3 x 100.
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^^8'8.— Acumulos mitocondriales en las fibras tipo X, localizados en là 
periferia de la fibra. A; SDH x, 100. B: DPNH-TR x 150. C y D* - 
SDH X 200.
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Fig.9.- Detalles de los acumulos mitocondriales en los espacios sub—  
sarcoleiranales de las fibras tipo I. A, B, C y D: DPNH-TRx 600.
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Fig.10.- Aspectos de las areas tipo "core", situadas tanto central (C), 
como periiericainente (A), algunas multiples por fibra (B) . En 
cortes longitudinales la estriacion transversal esta conserva 
da (D y E). A: DPNH-TR x 160. B: DPNH-TR x 100. C: DPNH-TR x 
X 200. D y E: PTAH x 900.
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Fig.11.- Aspectos de las zonas similares a "core", a veces multiples 
por fibra en B. Algunas de estas imagenes son visibles iguaJ^ 
mente con la ATPasa (D) simulando cores estructurados. En E 
se observa irregularidad en la distribucion del material ox^ 
dativo en algunas fibras. A: SDH x 120. B: DPNH-TR x 200. -
C: SDH X 400. D: ATPasa x 200. E: DPNH-TR x 200.
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Fjg.l2.- Distintos aspectos que pueden presenter las imagenes similares 
a core. Apariencia cavitada de la zona central en B y C. En A 
se puede observer areas similares a core en fibras carcomidas 
(en el centro). DPNH-TR x 600.
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Fig.l3.- Microfotograflà electronica en la que se observa una buena con- 
servaciôn de las miofibrillas y dilatacion de los espacios in—  
termiofibrilares con discrète acumulo de glucôgeno y presencia 
de cuerpos membranosos (*). En el espacio subsarcolemal, en la 
vecindad del nucleo se observan lisosomas complejos junto a - 
proliferaciones de tubulos (-^ ) . X 3.900.
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Fig.l4.- Discreto acumulo de glucogeno en los espacios intermiofibrila­
res en los que son muy visibles las triadas de reticulo y tu­
bes T (*). X 8.000.
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Fig.15.- Detalle del aspecto anterior con espacios intermiofibrilares ocju 
pados por mitocondrias, glucogeno y triadas muy visibles (->■) .
X 8.000.
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Fig.16.- En los espacios intermiofibrilares se observan mitocondrias, ab 
gunas con formas abigarradas y en relacion con cuerpos membrano^ 
S O S  (->) . En el espacio subsarcolemal se observa un acumulo de - 
mitocondrias de aspecto normal. X 1.000.
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Fig.17.- Se observan proliferaciones del reticulo con tubos adosados en­
tre si y orientados irregiilannente (*) . Estos cortados transvejr 
salmente ofrecen imagenes en panai de miel (a ). X 16.000.
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Fig.l8.- La proliferacion de mitocondrias y reticulo puede observarse 
a nivel de los espacios intermiofibrilares. X 9.000.
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Fig,19.- Raramente hemos observado mitocondrias con estructura alterada 
por la presencia de inclusiones cristalinas en su seno, como - 
puede verse en el espacio subsarcolemal de la microfotografla. 
X 16.000.
